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ВВЕДЕНИЕ 


а З } Начало изучения бокового амиотрофического склероза 
5 | относится ко второй половине прошлого столетия. Шарко 
во Франции и А. Я. Кожевников в России первые описали 
| это заболевание, и с этих пор оно стало считаться систем- 
ным заболеванием нервной системы. 
04 Этиология и патогенез этого заболевания остаются неяс- 
56 ными и до настоящего времени. От правильного разрешения 
этих вопросов зависит успешное лечение больных боковым 
амиотрофическим склерозом. 
62-208 Наша работа основана на гистопатологическом изуче- 
нии 16 случаев, девять из которых подверглись сериальному 
68 № исследованию. Из 16 случаев первые 3 относятся к_пояс- 
109 нично-крестцовой форме, с 4-го по 11-й — к шейно-груд- 
196 ной, с 12-го по 16-й случай относятся к бульбарной 
форме бокового амиотрофического склероза. 

В дальнейшем изложении, чтобы не повторяться, мы 
а будем ссылаться на указанные в тексте цифры, обозначак- 
5% щие принадлежность случаев к форме заболевания. 

На сравнительно большом фактическом материале нам 
удалось установить, что патоморфологические изменения 
Е: в центральной нервной системе при боковом амиотрофи- 
а ческом склерозе отличаются значительным распростране- 
3 нием и касаются многих образований и систем, которые 
обычно считаются нормальными при этом заболевании. 

Работа преследует основную цель — показать, что в на- 

` стоящее время инфекционная теория происхождения 60- 
кового амиотрофического склероза является наиболее про- 

сново а. грессивной и единственно перспективной. 
_— К сожалению, до настоящего времени специальных ме- 
тодов лечения этого тяжелого заболевания не существует. 

Задача состоит в том, чтобы, исходя из инфекционной 
: теории происхождения заболевания, изыскать новые эф- 
Я фективные способы лечения. 

Е. * 


— 
ты 
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Глава [ 
КРАТКИЙ ИСТОРИЧЕСКИЙ ОЧЕРК 


Учение о боковом амиотрофическом склерозе насчи- 
тывает более 85 лет. Но этого долгого срока оказалось не- 
достаточно, чтобы выяснить окончательно вопросы кли- 
пики, гистопатологии, этиологии и патогенеза этого заболе- 
вания. 

В 1869 г. французский ученый Шарко (Свагсо{) и его 
ученик Жоффруа (ТоЙгоу) описали первый случай бокового 
амиотрофического склероза. В 1871 г. Шарко выделил бо- 
ковой амиотрофический склероз как самостоятельное забо- 
левание нервной системы. Клинически определялась выра- 
женная атрофия мышц конечностей, главным образом мынц 
рук, спастические парезы.и параличи; анатомическим суб- 
стратом служили атрофия клеток передних рогов и «скле- 
р53з», как называл Шарко, боковых столбов спинного мозга. 

Сочетание атрофии скелетных мышц со спастическими 
парезами и параличами конечностей соответствовало анато- 
мическим находкам — атрофии клеток передних рогов и 
«склерозу» боковых столбов спинного мозга. Это послужило. 
для Шарко основанием назвать новое заболевание боковым 
амиотрофическим склерозом. Это название прочно укоре- 
нилось в литературе (от греч. «мио» — мускул, «трофе» — 
питание и частица «а» — отрицание, т. е. амиотрофия — 
нарушение питания мышц; склероз — уплотнение, затвер- 
дение. Изменения в боковых столбах Шарко обозначил 
термином «склероз»). 

Этиология и патогенез новой болезни оставались неиз- 
вестными. 

А. Я. Кожевников первый в России описал боковой 
амиотрофический склероз. В 1883 г. появилась его первая 
работа, в которой он доказал, что пирамидные пути под- 
вергаются перерождению на всем протяжении — от двига- 
тельной зоны коры болыших полушарий до крестцового 
отдела спинного мозга. 
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С этого времени ‘клиническая картина и гистопатоловия 
бокового амиотрофического склероза стали обогащаться 
новыми данными. Так, А. Я. Кожевников, П. А. Преобра. 
женский и М. Н. Жуковский в 1904 г. наблюдали при этом 
заболевании легкий парез нижней ветви одного или обоих 
лицевых нервов, позднее же М. С. Маргулис (1933) и 
Н И. Успенская (19583) отметили двусторонний парез ниж- 
них ветвей лицевых нервов. 
Односторонние нарушения со стороны глазодвигатель- 
ных нервов описаны В. А. Штаркером (1913) и Е. С. Бого- 
моловой (1927), птоз описали Свэнк и Путнэм (З\уапк а. 
Рипаш, 1943), а также Уэкслер, Сапирштейн и Штейн 
(\Месвег, Заризеш, З{еш, 1944). 
В. А. Штаркер за 12 лет из 79 больных, лечившихся 
в клинике, лишь у двух обнаружил парез боковых нервов. 
На поражение двигательной порции тройничных нервов 
указывали М. С. Маргулис. Н. М. Иценко (1935) и 
Н. И. Успенская. 
Парез отводящих нервов отметили Е. С. Богомолова 
и К. А. Штесс (1948). ` 
О нистагмоидных толчках сообщили Сарбо (ЗагЬо, 
1902), Е. С. Богомолова, А. И. Златоверов и Л. А. Шенде- 
ров (1927) и Н; И. Успенская. 

Расстройства со стороны блуждающих нервов в случаях 
с бульбарными нарушениями отмечали все авторы. Рас- 
стройства выражались в поперхивании, затруднении при 
глотании, сиплости голоса, носовом оттенке речи и анарт- 
ее Атрофия языка наблюдалась у большинства боль- 

Расстройства двигательной сферы в клинике этого забо- 
левания всегда занимали преобладающее место; они яв- 
ляются следствием атрофии скелетной мускулатуры и цен- 
тральных спастических парезов и параличей. Постоянным, 
притом ранним, признаком заболевания являются фиб- 
а НЫ не только атрофированных 
ЕЕ равнительно хорошо сохраненных групп 
Е Большинство исследователей отрицает расстройства 
ВН хотя еще Шарко и А. Я. Кожевников 
: я отмечали боли в разных отделах туловища 
(84 р о. А. Преображенский, В. К. Рот 
я : , ), А. И. Златоверов и Л. А. Шенде- 
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ров, Биро (В/го, 1932), А. И. Бурназян (1932), А. Е. Щербак 
иВ. М. Линченко (1934), Свэнк и Путнэм (1943), К. А. Штесс 
(1948). 

Расстройство чувствительности по корешковому типу 
отмечали М. С. Маргулис, М. В. Кочергин (1928), Уэкслер, 
Брук и Уайль (Вгоеск, \\!е!, 1929), Аустрогезилло 
(Апз\говез Шо, 1930). 

Х. И. Протопопов (1913) обнаружил у одного больного 
с боковым амиотрофическим склерозом понижение болевой 
и температурной чувствительности в области от четвертого 
шейного до первого грудного сегмента справа при сохран- 
ности мышечного чувства. Такое расстройство чувствитель- 
ности смутило автора, и он описал свое наблюдение как 
«атипичный» случай. История болезни этого больного по- 
казывает, что в остальных отношениях это был вполне ти- 
пичный случай. 

Е. Л. Вендерович и М П. Никитин в 1913 г. обнаружили 
у одного больного понижение температурной и болевой 
чувствительности во всей правой половине тела, кроме 
лица. При микроскопическом исследовании ими было най- 
дено в среднем шейном отделе спинного мозга перерожде- 

ние не только пирамидных пучков, но и спино-таламического 
пучка слева. 

Н. И. Успенская у многих больных обнаружила пони- 
жение поверхностных видов чувствительности (болевой, 
тактильной), чаще всего по типу носок и чулок. 

В клинике бокового амиотрофического склероза повы- 
шение сухожильных и надкостничных рефлексов, даже 
в атрофированных верхних конечностях, считается посто- 
янным признаком. Дальнейшие исследования показали, 
что этому заболеванию присуще не только снижение, но 
и угасание рефлексов, на что указывал в 1913 г. В. А. Штар- 
кер. 

На выпадение ахилловых рефлексов указывали также 
Фуа, Шавани и Баскурре (Ройх, Спауаш, Вазсонггеф, 
1925), А. И. Златоверов и Л. А. Шендеров, А. Б. Александ- 
ровский, Уэкслер, Брук и Уайль и др. 

Снижение коленных рефлексов отметили К. Н. Третья- 
ков, А. И. Златоверов и Л. А. Шендеров. Выпадение реф- 
лексов с двуглавой и трехглавой мышц наблюдал 
Н. М. Иценко. 

Большинство авторов отмечает, что функция тазовых 
органов не нарушается. Однако Шлезингер (ЗсШезпеег), 


7 





























Непе!) считаюг, Что В последний период болезни 
Геннель ( пержание мочи. 
возможна задержка или недер 

П ау этих больных, как правило, остается нормаль- 

ыы Исх, 1898), Фрагнито (РгавпИ 

ной, однако Пильц (РИс2, ; 5ПЦо, 
1908) описали заболевания, осложненные параноидным 
синдромом, а Богарт (Восаем, 1925) обнаружил у 10 боль- 
ных психические изменения. По его мнению, в начале забо- 
левания развиваются аффективные расстройства в виде де- 
прессии и эмоциональной неустойчивости; в дальнейшем 
нарастает снижение интеллекта. В конечных стадиях на- 
ступает картина, соответствующая старческому слабо- 
умию. В основе психических изменении, по мнению Бо- 
гарта, лежит «преобладающее и диффузное поражение пе- 
редних отделов мозга». -. 

В. Н. Русских и П. К. Симонов (1935) наблюдали у од- 
ного больного с боковым амиотрофическим склерозом выра- 
женные психические расстройства. 

Нери, выступая на Всемирном. конгрессе невропато- 
логов с программным докладом о клинике данного заболе- 
вания, подчеркнул, что психические расстройства при нем 
отсутствуют. 

Спинномозговая жидкость чаще остается нормальной, 
но нередко она подвергается изменениям. Так, М. С. Мар- 
гулис обнаружил увеличение количества белка в спинно- 
мозговой жидкости до 0,6%/, у 6 больных из "9; он не 
наблюдал увеличения количества форменных. элементов. 
Н. И. Успенская также установила повышение белка 
до 0,9)/, у 9 больных из 19; количество форменных эле- 
ментов увеличивалось до 20/3. 

Изменения костной системы при боковом амиотрофиче- 
ском склерозе не имеют места. Однако некоторые авторы 
придают значение отдельным изменениям костного аппа- 
рата. Так, И. Б. Гроссман (1929) у одного больного 60 лет 
обнаружил остеопороз ребер и бедренных костей, что он 
Е. с поражением клеток в передних рогах спинного 
Е а ооааОрЕЧ и И. И. Пастухов описали 
и ща ее ее склероза с явлениями 
ки \У поясничного а Нем дуж- 
описанные костные НЕЕ и 

НИЯ ВОЗМОЖНЫ при многих забо- 


пу ы нервной системы и никакого отношения к дан- 
ному заболеванию не имеют. 
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Первое описание гистопатологии нервной системы при 
боковом амиотрофическом склерозе касалось в основном 
дегенеративных изменений клеток передних рогов и пира- 
мидных путей спинного мозга, Как уже указывалось, это 
заболевание больше 15 лет до появления первой работы 
А. Я. Кожевникова считалось только спинальным. 

А. Я. Кожевников опубликовал свое первое наблюде- 
ние в 1883 г. В этой работе он показал, что перерождение 
пирамидного пути при боковом амиотрофическом склерозе 
не ограничивается спинным и продолговатым мозгом, 
а распространяется на вышележащие отделы — варолиев 
мост, ножку мозга, заднее бедро внутренней капсулы, белое 
вэщество полушарий вплоть до верхнего и среднего отдела 
передней центральной извилины коры с обеих сторон. 

Таким образом, А. Я. Кожевников впервые в мировой 
литературе доказал, что перерождение может захватывать 
пирамидный пучок на всем его протяжении — от передней 
центральной извилины До крестцовой части спинного 
мозга. 

В 1885 г. А. Я. Кожевников опубликовал второе наблю- 
дение. У женщины 51 года после переохлаждения появи- 
лись боли в руках; вскоре присоединилась слабость и атро- 
фия мышц рук; через короткий срок появилась слабость и 
атрофия мышц затылочной области. Через 3 месяца измени- 
лась речьи появилось дрожание языка, а несколько позже 
развилась слабость ног. Больная жаловалась наболи в ру- 
ках и спине; пальпация мышц верхних конечностей была 
болезненна. Через 7'/> месяцев от начала заболевания боль- 
ная скончалась. 

При микроскопическом исследовании обнаружена атро- 
фия и гибель клеток передних рогов, больше в шейном от- 
деле спинного мозга. В поясничном отделе сохранилось 
много нормальных нервных клеток. Количество пигмента 
в них, по мнению автора, соответствовало возрасту больной. 
Нерезкие изменения были отмечены в ядрах подъязычного 
нерва. Атрофии подверглись крупные ‚клетки третьего и 
пятого слоев коры передней центральной извилины и пара- 
центральной дольки. Первый и второй слои коры были без 
изменений; малые пирамидные клетки всех слоев коры ока- 
зались нормальными. На всем протяжении спинного мозга, 
главным образом в шейном отделе, было обнаружено пе- 
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вых столбов и нерезкие изменения в перед. 
ти были перерождены на всем протя- 
едней центральной извилины и пара. 


центральной дольки. Обнаружено побледнение и атрофия 
волокон передних корешков, радиарных волокон централь- 
ной и отчасти лобной коры. Изменения волокон, так же как 
и крупных пирамидных клеток, наблюдались в верхних и 
средних отделах передней центральной извилины и не рас- 
пространялись на нижний ее отдел. 

Автор считает это типичным для бокового амиотрофи- 
ческого склероза. Несколько необычны, по его мнению, 
лишь изменения в передних столбах спинного мозга, хотя 
перерождение их ничтожно. 

А. Я. Кожевников прочно утвердил положение, что при 
боковом амиотрофическом склерозе страдает не один спин- 
ной мозг, но и весь двигательный корково-мышечный путь. 

Данные А. Я. Кожевникова подтвердили вскоре и дру- 
гие авторы. 

Русские исследователи И. П. Мержеевский и А. Ф. Эр- 
лицкий (1883) обнаружили изменения в передних рогах 
спинного мозга, «склероз» пирамидных пучков в боковых 
и передних столбах, а также в продолговатом мозгу. Кроме 
того, было отмечено утолщение стенок сосудов и мягких 
оболочек спинного мозга, разрастание сосудов и «пауко- 
образных» клеток в участках гибели нервных клеток в пе 
редних рогах. 

Шарко и Мари (Р. Маше, 1885) полностью подтвердили 
морфологические находки А. Я. Кожевникова в двух но- 
вых случаях. 

Вскоре появились исследования, доказывающие, что 
при боковом амиотрофическом склерозе наступает пере- 
нон не только пирамидного пути, но и многих других 
Я г. В. А. Муратов опубликовал результаты микро- 

- ого исследования в 3 случаях бокового амиотро- 
еаЫ ыы В этой работе он описал изменения 
а подъязычного нерва, в котором сохрани- 

шь отдельные клетки. Нерезкие изменения были 
обнаружены в тыльном ядре блуждающего нерва, тогда 
ра не пострадало. Значительные изме” 
Е ыв двигательных ядрах тройничного 
, увствительные ядра и нисходящий корешок не 
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радали больше, чем ядра и волокна трой- 
Пт, Т\, УТ пары черепномозговых нервов 


вого нер ва пост 


НИЧНОГО нерва. 


оказались полностью сохранными. Во всех 3 случаях было 


обнаружено перерождение в системе задних продольных 
пучков и побледнение межоливного слоя. 

Таким образом, В. А. Муратов впервые описал при бо- 
ковом амиотрофическом склерозе перерождение задних 
продольных пучков и межоливного слоя. 

В. К. Ротв 1885 г. всвоей известной монографии «Мы- 
шечная сухотка» приводит патологоанатомические иссле- 
дования в 3 случаях бокового амиотрофического склероза. 
Он обнаружил изменения клеток в передних рогах и пере- 
рождение пирамидных путей в спинном и продолговатом 
мозгу до варолиева моста. Из черепномозговых нервов по- 
страдали ядра ХИ, ХГи УП пары. В корешковых нервах 
найдено истончение волокон и гибель осевых цилиндров. 
Шейный симпатический узел и внутренние органы не были 
изменены. В скелетных мышцах отмечена атрофия мышеч- 
ных волокон с исчезновением их поперечной полосатости 
и разрастание соединительной ткани. 

Из исследований В. К. Рота явствует, что он первый 
обратил внимание на гибель осевых цилиндров в корешко- 
вых нервах и на исчезновение поперечной полосатости 
в атрофированных скелетных мышах. 

Еще Шарко указывал, что синдром бульбарного пара- 
лича может быть началом бокового амиотрофического скле- 
роза, но авторы в последующем не решались считать буль- 
барный паралич признаком этого заболевания. 

Гохе (Носпе) в 1897 г. описал типичный случай бокового 
амиотрофического склероза. При микроскопическом иссле- 
довании были найдены изменения в ядрах и корешках гла- 
зодвигательных нервов, а клинически определялись бульбар- 
ный синдром и спастические парезы конечностей. Гохе 
считал, что здесь имелась комбинация бокового амиотро- 
фического склероза (спинальные изменения), бульбарного 
паралича и офтальмоплегии. Нетрудно заметить, что этот 
вывод Чисто формальный. На рисунках, приведенных в его 
работе, видно, что изменения касаются боковых и передне- 
боковых столбов спинного мозга, причем изменения больше 
были выражены на периферии столбов. Из работы Гохе 
следует, что при боковом амиотрофическом склерозе по- 
ражаются также ядра и корешки глазодвигательных 


нервов. 
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Чиларж и Марбург (СУТаг, Маше, 1901) в одном 
случае на основании микроскопических данных подтвер- 


дили положения А. Я. Кожевникова. Необычным им пока- 


залось поражение задних продольных пучков (хотя оно 
уже было описано В. А. Муратовым) и нерезко выраженное 
пигментное перерождение нервных клеток в столбах Кларка. 
Помимо этого, они обнаружили инфильтрацию стенок не- 
которых сосудов спинного мозга небольшим количеством 
круглых клеток. Е 

И. И. Иванов и П. А. Преображенский (1903, 1904) также 
подтвердили данные А. Я. Кожевникова. И. И. Иванов от- 
метил перерождение медиальных пучков в задних столбах 
и пирамидных путей до внутренней сумки, а П. А. Преоб- 
раженский — до ножки мозга. 

Большой интерес представляют работы М. Н. Жуков- 
ского, опубликованные в 1904 и 1906 гг. Он описал два 
случая, где провел микроскопическое исследование нервной 
системы, причем была обнаружена атрофия центральных 
извилин и помутнение мягких оболочек в бороздах, полно- 
кровие сосудов в передних рогах спинного мозга и в про- 
долговатом мозгу. В сосудистых сплетениях обнаружено 
много «песчаных телец». Пирамидные пути были перерож- 
дены на всем протяжении от коры головного мозга до ниж- 
них отделов спинного мозга. 

Максимальное перерождение пирамидных пучков отме- 
чено в шейином отделе спинного мозга и в продолговатом 
мозгу. В процесс были вовлечены передние и боковые 
столбы и прямой мозжечковый путь. Выше варолиева моста 
перерождение пирамидных путей. выражено значительно 
слабее. Кроме того, было обнаружено нерезкое перерожде- 
ние волокон мозолистого тела, побледнение. тангенциаль- 
ных волокон в коре больших полушарий и волокон, про- 
ходящих через бледное ядро и связывающих кору с чече- 
вичным ядром, а также перерождение задних продольных 
пучков в продолговатом мозгу. Пострадали также корешки 
подъязычного, добавочного и блуждающего нервов. Во вто- 
ром случае, кроме указанных изменений, отмечено пере- 
рождение медиальных отделов задних столбов шейного и 
грудного отдела спинного мозга; на уровне нижних шейных 
и грудных сегментов мягкие оболочки утолщены и рыхло 
спаяны с задними отделами спинного мозга. Автор полагает, 


что изменения мягких оболочек привели к изменениям зад- 
них столбов. 
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На основании своих морфологических данных М. Н. Жу- 
ковский первый пришел к выводу, что боковой амиотрофи- 
ческий склероз не является системным заболеванием. Этот 
вывод очень важен, так как до М. Н. Жуковского многие 
авторы находили. изменения в задних столбах и задних 
продольных пучках, но оставались на старых позициях об 
избирательно-системном характере поражения при боко- 
вом амиотрофическом склерозе. 

Росси, Русси (Воз$1, Виззу, 1906—1910), Раймон, Сестан 
(Раутопа, Сезфап, 1905), Фрагнито, Шредер (Зсбгбаег, 
1910) в своих работах отметили распространенные изме- 
нения в центральной нервной системе, в том числе перерож- 
дение пирамидных путей на всем их протяжении. Росси 
и Русси в одном случае обнаружили перерождение задних 
столбов и задних корешков. 

Раймон и Сестан подвергли патологоанатомическому 
изучению 18 случаев и нашли обычные изменения в цент- 
ральной нервной системе, но больше в спинном мозгу. Все 
эти авторы считали, что при боковом амиотрофическом 
склерозе страдают лишь двигательные пути. Росси и Русси 
считали изменения в задних столбах и задних корешках 
вторичными как следствие кахексии, наступающей в послед- 
ний период жизни больных. 

Е. Л. Вендерович и М. П. Никитин в 1913 г. опубли- 
ковали результаты микроскопического исследования од- 
ного случая бокового амиотрофического склероза. Они 
провели сериальное исследование лишь больших полуша- 
рий мозга для установления проводниковых нарушений. 
На срезах были обнаружены следующие изменения: во 
внутренней сумке перерождение захватывает заднее бедро, 
а в колене имеются незначительные изменения. Мозолистое 
тело изменено на всем протяжении, но в основном перерож- 
дение охватывает центральные извилины; в передних отде- 
лах семиовального центра также обнаружено перерождение, 
волокон, но в меньшей степени. Явные изменения имеются 
в белом веществе передних и отчасти задних центральных 
извилин, лобных и височных; в нижней теменной и средней 
затылочной извилинах — небольшие изменения; значи- 
тельно болыние—в оперкулярной части. В среднем шейном 
отделе спинного мозга, помимо обычных изменений, най- 
дено перерождение волокон спино-таламического пучка 
слева. Обнаружены перерождения в передне-боковых и от- 
части в задних столбах спинного мозга. 
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Большинство авторов при микроскопическом исследо. 
вании находило изменения ЛИШЬ в передних центральных 


извилинах больших полушарий. Больше того, некоторые 


сси и Русси, Шредер) даже считали, что при боковом 
Е РНЕ тие извилины пол : 
а! фическом склерозе другие С Ушарий, 
Нор с Отсюда понятно значение м 
как правило, не страдают. м пн ор- 
фологических данных Е. Л. Вендеровича и !'*. -›. пикитина: 
они доказали, что при этом заболевании бывают поражены 
волокна не только передних центральных извилин, но и 
задних центральных, лобных, височных, теменных и за. 
тылочных, Кроме того, дегенерации подвергаются волокна 
мозолистого тела, семиовального центра, заднего бедра и 
колена внутренней сумки. 

Богарт в 1925 г. подтвердил данные Е. Л. Вендеровича 
и М. П. Никитина. Он провел микроскопическое изучение 
10 случаев и нашел, что страдает как серое, так и ‘белое 
вещество почти всех извилин больших полушарий, но 
главным образом прецентральных и лобных (в 7 случаях). 
Богарт указал, что теменные извилины были поражены 
в 4 случаях, височные—в 6 и затылочная область — в 3 слу- 
чаях. Из волокон коры в основном страдают радиарные 
и тангенциальные. 

М. С. Маргулис посвятил проблеме бокового амиотрофи- 
ческого склероза три основные работы. Всего автор микро- 
скопически исследовал 13 случаев. 

Микроскопическое исследование первых 3 случаев по- 
казало распространенные изменения в центральной и пе- 
риферической нервной системе. В спинном мозгу было от- 
мечено утолщение мягких мозговых оболочек и сращение 
их со спинным мозгом; сосуды оболочек и вещества спин- 
ного мозга были полнокровны, вены растянуты; отмечены 
мелкоочаговые кровоизлияния в боковых столбах. В пе- 
редних рогах обнаружено «пигментно-жировое перерож- 
дение нервных клеток» и уменьшение их количества. В пер- 
вом и втором случаях отмечалось небольшое количество 
нормальных клеток; часть клеток находилась в состоянии 
олени ол Бы, 

редне-боковой области спин- 

ного мова с выраженным перерождением пирамидных пуч- 
ое в передних столбах отмечалось 
режение периферии, но оно не захваты- 

вало области прямых пирамидных путей. Разрежение во- 


ое наблюдалось в мозжечковых и спино-таламических 
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путях. Во втором случае было отмечено разрежение волокон 
в медиальных пучках задних столбов. 

В передних рогах миелиновые волокна бледны и их 
меньше. Перерождение пирамидных путей доходит до 
четверохолмия в случае | и до варолиева моста в случаях 
2 иЗ. В мозговом стволе во всех случаях были изменены 
ядра подъязычных и отчасти лицевых нервов; в клетках 
вентрального ядра блуждающих нервов отмечен лишь не- 
резкий тигролиз. В периферических нервах обнаружено 
разрежение, истончение и перерождение миелиновых во- 
локон, разрастание соединительной ткани. 

На основании этих распространенных изменений в нерв- 
ной системе М. С. Маргулис пришел к заключению (1914), 
что боковой амиотрофический склероз — не системное 
заболевание. Изменения, найденные в задних столбах, 
мягких оболочках и периферических нервах, автор пра- 
вильно связал с основным процессом. 

Микроскопические исследования нервной системы, 
произведенные М. С. Маргулисом в 10 других случаях, 
подтвердили данные первых исследований, выявили рас- 
пространенные гистопатологические изменения при этом 
заболевании. 

На основании полученных данных он пришел к выводу, 
что основным и ранним изменением в головном мозгу, моз- 
говом стволе и спинном мозгу являются рассеянные очаги 
микронекрозов, которые встречались в белом и реже в се- 
ром веществе. Другим ранним признаком М. С. Маргулис 
считал демиелинизацию нервных волокон, наряду с кото- 
рой происходит частичное вторичное перерождение пира- 
мидных и других систем, по-видимому зависящее от гибели 
части осевых цилиндров. Такие изменения обнаруживались 
преимущественно в передне-боковых отделах спинного 
мозга. 

На основании проведенных исследований М. С. Маргу- 
лис приходит к выводу, что боковой амиотрофический скле- 
роз относится к группе демиелинизирующих болезней нерв- 
ной системы. 

Д’Антона и Тоньетти (Р’Ащопа, Тоше, 1925) в одном 
микроскопически обследованном случае нашли обычные 
для бокового амиотрофического склероза изменения в спин- 
ном мозгу и мозговом стволе. Кроме того, они обнаружили 
выраженные сосудисто-воспалительные изменения в про- 
долговатом и спинном мозгу; стенки сосудов и мягкие моз- 
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говые оболочки были утолщены; периваскулярные про- 
странства‘расширены; как в сером, так и в белом веществе 
отмечены лимфоцитарные инфильтраты. 

Мацдорф (Ма{24ог!, 1925) в трех патологоанатомиче- 
ских случаях, типичных для бокового амиотрофического 
склероза, обнаружил распространенные изменения всей 
центральной нервной системы.  Заслуживают внимания 
найденные автором сосудисто-воспалительные изменения 
в спинном и продолговатом мозгу; в коре полушарий мозга 
имелись явные периваскулярные лимфоидные инфильтраты, 
периваскулярные пространства резко расширены и за- 
полнены лимфоидными элементами. 

Периваскулярные лимфоидные инфильтраты обнару- 
жены А. И. Златоверовым и Л. А. Шендеровым, М. В. Ко- 
чергиным, Рейтером  (Кешег), Хессином. (Наззт), 
Н. М. Иценко, П. А. Варно и Дэвисоном (Рау\1зоп). 

К. Н. Третьяков и Ф. Аморин, Фруа, Шавани и Баскурэ, 
А. И. Златоверов и Л. А. Шендеров, Уэкслер, Брук и Уайль 
отметили в своих наблюдениях, что болезнь начинается со 
слабости ног, микроскопические же изменения максимально 
были выражены в пояснично-крестцовых сегментах спин- 
ного мозга. 

Оттонелло (ОНопеПо, 1929) провел микроскопические 
исследования в 5 случаях и обнаружил изменения, выхо- 
дящие далеко за рамки пирамидных путей, и значительные 
сосудисто-инфильтративные реакции . (лимфоидные). Тем 
не менее, вопреки собственным фактам, автор рассматри- 
вает периваскулярные инфильтраты только как реакцию 
на распад нервной ткани. 

Лехоцкий и Шаффер (Геспос2Ку, ЗсНаНег, 1930) в од- 
ном случае бокового амиотрофического склероза обнару- 
жили перерождение в боковых и задних столбах и диффуз- 
ные изменения в коре полушарий. Больной умер от тубер- 
кулезного менингита. Изменения в коре они считали след- 
ствием менингита, а боковой амиотрофический склероз — 
несомненным системным заболеванием, хотя и отмечали 
дегенерацию в задних столбах. : 

Хессин, обнаружив в одном патологоанатомическом слу- 
чае перерождение нежных пучков в задних столбах, решил, 
что речь идет о комбинации бокового амиотрофического 
склероза и фуникулярного миелоза. Хессин совершает 
ту же ошибку, которую в 1897 г. сделал Гохе, трактовав- 
ший описанный им случай как комбинацию бокового амио: 
16 : 




















НИ 
сни обнаруж 
моста, ЧернОГ 
лака перер 
у Южных Я 
КМ. ИЕ 
бра, голу 
выражались, 
ИМеНтаии 
у (к 
Я работу 
АОваний 
и к. 














| 


ф об 
НЫ Ю 






































трофического склероза с бульбарным параличом и офтал- 
моплегией. 

Заслуживает внимания работа А. И. Бурназяна, опуб- 

ликованная в 1932 г. В ней автор приводит результаты 
микроскопических исследований (2 случая) бокового амио- 
трофического склероза. Кроме обычных изменений, были 
найдены небольшие нарушения в клетках столбов Кларка, 
нижних олив, ядер нежных и клиновидных пучков, чув- 
ствительного ядра тройничного нерва, в клетках Пур- 
кинье, крупных клетках передней и задней центральной, 
лобной, теменной и височной извилин. Кроме того, в моз- 
говом стволе были обнаружены периваскулярные лимфоид- 
ные инфильтраты. 
ВА В. Н. Русских и П. К. Симонов описали нерезкие изме- 
нения в зрительных буграх, скорлупе и бледных ядрах; 
они обнаружили атрофические изменения клеток варолиева 
моста, черного вещества мозговой ножки, ядер Голля и Бур- 
даха и перерождение волокон верхней мозжечковой ножки 
у красных ядер. 

Н. М. Иценко (1935) обнаружил изменения в зрительных 
буграх, голубых (сиз соегшеиз) и красных ядрах. Они 
выражались. в атрофии, вакуолизации, хроматолизе и де- 
пигментации некоторых клеток. 

Г. Г. Соколянский в опубликованных в 1936 и 1939 гг. 
двух работах изложил результаты гистологических иссле- 
дований 4 случаев бокового амиотрофического склероза. 
Помимо обычных для данного заболевания изменений, ав- 
тор обнаружил ограниченный пучок поперечно перерезан- 
ных волокон в передней белой спайке и гетеротопию ган- 
глиозных клеток передних рогов; часть из них обнаружена 
в белом веществе передних столбов. В крестцовом отделе 
в области передних корешков было найдено несколько кле- 
ток, сходных с клетками спинномозговых углов; на других 
срезах того же уровня в области выхода переднекорешко- 
вых волокон обнаружено несколько клеток (круглой или 
грушевидной формы) типа зародышевых клеток или невро- 
бластов; некоторые из них были расположены по ходу 
передних корешков, что соответствовало пути передвиже- 
ния зародышевых клеток из спинного мозга на периферию. 
В задних рогах также встречались гетеротопические ган- 
глиозные клетки моторного типа. Г. Г. Соколянский на- 
шел утолшения мягких мозговых оболочек и стенок сосу- 
дов, а также периваскулярные лимфоидные инфильтраты 
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преимущественно в продолговатом мозгу и шейном отделе 


спинного мозга. 

Особое место в литературе занимают работы Шаффера, 
так как в них получила законченное выражение точка зре- 
ния на боковой амиотрофический склероз как на системное, 
эндогенно-абиотрофическое заболевание нервной системы. 

Шаффер различает две формы заболевания — первич- 
ную и вторичную. Первичная — эссенциальное (эндоген- 
ное) заболевание, 'возникающее в любом возрасте — от 
Здо 75 лет. Автор считает, что пирамидные пути — от коры 
головного мозга до крестцового отдела спинного мозга — 
поражаются элективно. По его мнению, мезодермальный 
аппарат всегда остается незатронутым. Найденные им пе- 
риваскулярные инфильтраты состоят только из микрогли- 
альных элементов и трактуются им как вторичные, как 
реакция на распад нервной ткани. 

Марбург считает, что патоморфологические изменения 
могут выходить за рамки двигательных систем, что пери- 
васкулярные лимфоидные инфильтрации более или менее 
постоянны и чаще обнаруживаются в области передней бо- 
розды и передней спинальной артерии. Задние столбы так- 

же нередко вовлекаются в процесс, что автор считает не 
следствием основного заболевания, а результатом других 
факторов, в частности сифилиса. Он считает, что в этих 
случаях боковой амиотрофический склероз развивается 
одновременно с табическим процессом. 

Дэвисон в 1941 г. опубликовал большой анатомический 
материал (42 случая) бокового амиотрофического склероза, 
собранный им с 1917 по 1941 г. Автор обратил внимание 
лишь на перерождение пирамидных путей и, исходя из 
уровня поражения, подразделил материал на 6 групп. 
В 12 случаях пирамидные пути были перерождены на всем 
протяжении; в 2— перерождение начиналось с ножки 
мозга; в 7 -—с варолиева моста; в 12 — спродолговатого 
мозга и в 4 случаях пирамидные пути были перерождены 
лишь в пределах спинного мозга; в Б случаях исследованию 
подверглись лишь кусочки из спинного мозга. В 6 случаях 
и ь НЫ сосудисто-воспалительные изменения 
а Е никакого значения этому не 
вают поражены на всем ны а 
кт О лишь в трети случаев. 
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фическом- склерозе страдают длинные и толстые волокна 
пирамидных пучков и крупные клетки передних рогов. 
Тонкие волокна и мелкие клетки передних рогов спинного 
мозга остаются более сохранными. 

Микроскопическое изучение нервной системы при боко- 
вом амиотрофическом склерозе, начатое в семидесятых годах 
прошлого столетия Шарко и А. Я. Кожевниковым, под- 
верглось с течением времени существенным изменениям. 
Первоначальное положение, что при боковом амиотрофи- 
ческом склерозе страдают только пирамидные пути, клетки 
передних рогов спинного мозга, ядра нескольких пар че- 
репномозговых нервов и крупные клетки третьего и пятого 
слоев коры больших полушарий, было опровергнуто даль- 
нейшими морфологическими исследованиями и новыми 
клиническими фактами. В дальнейшем были обнаружены 
перерождения в задних, а также в передних и боковых стол- 
бах спинного мозга, задних продольных пучках, волокнах 
верхних мозжечковых ножек, а также колена внутренней 
сумки, мозолистого тела и. семиовального центра, .танген- 
циальных и радиарных волокон коры полушарий мозга. 

Кроме поражения клеток в передних рогах спинного 
мозга, были найдены изменения клеток столбов Кларка, 
ядер нежных и клиновидных пучков, олив, ядер черепных 
нервов, клеток собственных ядер варолиева моста, черного 
вещества ножки мозга, голубых ядер, крупных клеток 
коры мозжечка, клеток зрительных бугров. бледных ядер, 
скорлупы и ‘почти всех отделов коры полушарий. Во мно- 
гих случаях были обнаружены явные изменения мезодер- 
мального аппарата в виде периваскулярных инфильтратов, 
изменений стенок сосудов и мозговых оболочек. 

Однако эти гистопатологические данные признаются 
далеко не’всеми авторами; наоборот, большинство их от- 
вергает. 

* * 
* 

Если изучение клиники и гистопатологии бокового 
амиотрофического склероза шло сравнительно успешно, 
то вопросы этиологии и патогенеза продолжали оставаться 
невыясненными. Высказывались различные предположе- 
ния о причинах первичного или вторичного поражения 
серого и белого вещества, распространения‘ болезненного 
процесса по нервной системе. В области лечения до на- 
стоящего времени не достигнуто никаких успехов. 
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А. Я. Кожевников, основываясь на данных мик 
пического исследования, считал, что процесс начи 
в шейном отделе спинного мозга и распространяется 
вверх и вниз по пирамидной системе. 

П. А. Преображенский утверждал, что процесс вначале 
поражает клетки передних рогов, а затем переходит на во. 
локна пирамидных пучков в передних рогах, распростра. 
няясь в восходящем направлении. 

Шредер полагал, что процесс начинается в крупных 
клетках коры полушарий мозга, а в дальнейшем развивается 
вторичная нисходящая дегенерация пирамидных путей. 

Бертран (Вег{гапа) и Богарт выступили на Все. 
мирном неврологическом конгрессе с программным докла- 
дом о боковом амиотрофическом склерозе. Их сообщение 
основывалось на данных литературы и 19 собственных кли- 
нико-анатомических наблюдениях. Однако, несмотря на 
довольно большой материал, их исследования не внесли 
нового в учение об этом заболевании. Авторы согласились 
с тем, что это не системное заболевание; по их мнению, пер- 
ВИЧНО поражается серое вещество — клеточный аппарат, 
в результате чего нарушается синаптическая связь. «Боко- 
ВОЙ амиотрофический склероз —  транссинаптическое пора- 
жение цереброспинальной оси, в основном моторных путей». 

А. Е. Щербак, Л. И. Андресс в этиологии бокового амио- 
трофического склероза придавали значение физическому 
напряжению. 

В. А. Штаркер указывал на следующие этиологические 
о больных боковым аыцотрофическим склер 
у 6%, сифилис а Вх а и 
фекционные болезни У 5% а ва 
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тезы о значении токсического фактора, нарушения обмена 
веществ и эндокринных желез и Е-авитаминоза. 

Штрюмпель ($\4гйтре!) предложил теорию врожденной 
слабости и быстрой изнашиваемости пирамидных путей. 

Наиболее ярым защитником теории врожденной непол- 
ноценности и системного перерождения двигательных путей 
при боковом амиотрофическом склерозе является Шаффер. 
Элективное поражение центрального и периферического 
двигательных нейронов — от коры головного мозга до ниж- 
них отделов спинного мозга — и отсутствие изменений со 
стороны мезодермальных элементов говорят в пользу пер- 
вичного, эндогенного и системного процесса. Найденные 
сосудисто-воспалительные изменения трактовались автором 
как вторичные, реактивные. Боковой амиотрофический 
склероз, по Шафферу, — первично-эндогенное и системное 
заболевание нервной системы. 

Точку зрения Шаффера поддерживают Оттонелло, Ле- 
хоцкий, Биро, Рейтер, Хессин, Дэвисон, П. А. Варно, 
В. Н. Русских, С. К. Понятовская и Т. И. Дрозилина. 

Некоторые авторы относят боковой амиотрофический 
склероз к наследственно-семейным заболеваниям нервной 
системы. 

Салус (баз) описал три наблюдения, касающиеся 
трех сестер. Первые две сестры — близнецы. У одной де- 
вочки болезнь началась в 12 лет, у второй — в 22 года со 
спастического парапареза нижних конечностей, а затем 
присоединилась амиотрофия и слабость в руках. Третья 
сестра заболела в возрасте 18 лет; первым признаком был 
также спастический парез ног без амиотрофий. Автор рас- 
сматривает эти случаи как семейную форму бокового амио- 
трофического склероза. 

Можно ли эти случаи трактовать как боковой амиотро- 
фический склероз? 

Мы считаем, что нельзя. В самом деле, Салус обследовал 
первую больную в возрасте 33 лет, причем у нее не было 
бульбарных расстройств. Ни в одном до настоящего вре- 
мени известном случае болезнь так длительно не проте- 
кала. С. Н. Давиденков справедливо возражает Салусу, 
считая, что в описанных им случаях имела место семейная 
спастическая параплегия, осложненная мышечными атро- 
фиями и бульбарными симптомами. 

С. Н. Давиденков в 1932 г. писал о боковом амиотрофи- 
ческом склерозе, что это дегенеративно-системное заболе- 
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вание, однако его нельзя относить к наследственно-семед. 
дне он изменил свой взгляд. В 1933, 1934 и 1936 гг. 
он изучил много семей, где пробанды страдали боковым 
амиотрофическим склерозом. Он нашел, что в семьях, где 
были больные, ‘у здоровых членов семьи имеется дизрефлек- 
торный синдром; по его мнению, установленная им семей. 
ная дизрефлексия передается по наследству. 

Е. Ф. Кулькова подтвердила данные С. Н. Давиденкова. 
В четырех семьях, где были больные боковым амиотрофи- 

















ческим склерозом, она обследовала 31 человека, у которых 
обнаружила дизрефлекторный синдром: в одних случаях 
гипорефлексию, в других — гиперрефлексию. ре 
Г. Г. Соколянский на основании найденных им микро- ь 
аномалий и гетеротопий утверждает, что боковой амиотро- рт 
фический склероз — системное, гередодегенеративное за- и. 
болевание с прогрессирующим течением и первичным пора- | 
жением невро-эктодермальных образований. НЯНИ 
Первичное же поражение мезодермальных элементов СИ 
при боковом амиотрофическом склерозе, по автору, не А 
имеет места, фиче 
В учении о боковом амиотрофическом склерозе инфек- вые 
ционно-токсической теории принадлежит значительное ак 
место. | Ва 
И. П. Мержеевский и А. Ф. Эрлицкий первые обратили | о, 
внимание на то, что при боковом амиотрофическом склерозе бо 
имеет место паренхиматозно-воспалительный процесс. р 
Л. О. Даркшевич (1911) считал, что сущность процесса | 
при боковом амиотрофическом склерозе состоит в хрони- в. К 
ческой токсемии, в результате которой наступает инфильтра- ат, 
ция адвентиции сосудов форменными элементами — лей- ПЯрн 
коцитами и плазматическими клетками. Он предполагал а 
возможность циркуляции вируса в системе передней спи- Пра 
нальной артерии. [По его мнению, вирус действует на клетки о 
передних рогов и волокна пирамидного пучка, вступаю- | 
щего в передние рога. «Раз так, то этим са 


Н мым мы прибли- 
жаем боковой амиотрофический склероз к другим сосуди- } 


сто-токсическим процессам нервной системы, как острый т 
полиомиелит». ы 

М. С. Маргулис, начиная с 1914 г., утверждает, что при 
боковом амиотрофическом склерозе имеется хронический к. 
воспалительный процесс, вызванный инфекционно-токси- К 
ческим началом, которое из периневральных щелей пери- 
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ферических и черепномозговых нервов распространяется 
лимфогенно на центральную нервную систему. 

Дальнейшие исследования привели М. С. Маргулиса 
к заключению, что боковой амиотрофический склероз — 
заболевание вирусно-инфекционной этиологии; первичная 
фиксация вируса происходит в эпидуральной клетчатке, 
откуда инфекция распространяется дальше. 

Боковой амиотрофический склероз и подострый про- 
грессирующий полиомиелит М. С. Маргулис считает рас- 
сеянными многоочаговыми заболеваниями нервной системы, 
характеризующимися микронекрозами и очагами демиели- 
низаций. 

На основании тождества патоморфологии и динамики 
процесса автор объединяет в одну общую группу первич- 
ных демиелинизирующих заболеваний нервной системы 
боковой амиотрофический склероз, подострый прогресси- 
рующий полиомиелит, рассеянный энцефаломиелит и рас- 
сеянный склероз, для которых характерна первичная фик- 
сация патогенного инфекта в эпидуральном пространстве. 

А. И. Бурназян утверждает, что при боковом амиотро- 
фическом склерозе вначале поражаются сосуды и мозго- 
вые оболочки, причем возникает сосудисто-воспалительная 
реакция, в дальнейшем же, когда процесс развертывается 
в паренхиме нервной системы, он затихает в сосудах и обо- 

лочках. Автор считает, что это хроническое инфекционное 
заболевание нервной системы, при котором инфекция рас- 
пространяется лимфогенно. 

К такому же выводу пришел Мацдорф. Марбург счи- 
тал, что при боковом амиотрофическом склерозе периваску- 
лярные лимфоидные инфильтраты постоянны и, кроме пи- 
рамидных путей, бывают поражены другие системы. Он 
пришел к заключению, что это экзогенное, дегенеративно- 
воспалительное заболевание нервной системы. 

В. Н. Русских и П. К. Симонов в одном случае наряду 
с обычными для бокового амиотрофического склероза из- 
менениями обнаружили перерождение задних столбов и 
атрофию инсулярного аппарата поджелудочной железы. 
Они считают, что в типичных случаях заболевания подже- 
лудочная железа не страдает, но при боковом амиотрофи- 
ческом склерозе с перерождением задних столбов законо- 
мерно поражается и инсулярный аппарат. Это подтверж- 
дают микроскопические исследования при спинной сухотке, 
при которой всегда находили изменения в инсулярном аппа- 
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рате поджелудочной железы. Авторы Утверждают, что 
только при поражении инсулярного аппарата развивается 
клиническая и анатомическая картина спинной сухотки. 
В. Н. Русских на основании изучения многих клиниче- 
ских и патологоанатомических случаев (10 случаев боко- 
вого амиотрофического склероза, 4 — дрожательного пара- 
лича, 2 — миоклонуса эпилепсии, один — псевдосклероза, 
один — хореи и 6 случаев рассеянного склероза) считает, 
что имеется определенный избирательный параллелизм 
изменений в нервной системе и в железах внутренней секре- 
ции. Прогрессирующие дегенеративные заболевания нерв- 
ной системы составляют единое целое и являются различ- 
ными вариантами нарушения обмена веществ. Боковой 
амиотрофический склероз, по его мнению, не экзогенное, 
а эндогенное системное заболевание с прогрессивным тече- 
нием и с преимущественным нарушением центральных и 
периферических двигательных нейронов. К этим измене- 
ниям присоединяются дегенерации чувствительных систем 
как осложнения. При острых заболеваниях имеют место 
воспалительные изменения как реакция на распад нервной 
ткани; в хронических ничто не указывает на инфекцию и 
процесс протекает по типу наследственных прогрессирую- 
щих абиотрофий. Причину заболевания надо искать во вну- 
тренних условиях организма, в нарушениях обмена ве- 
ществ. Если при боковом амиотрофическом склерозе в про- 
цесс вовлекаются и экстрапирамидные центры и пути, в том 
числе бледные ядра, то всегда имеется атрофия печени 
и поджелудочной железы. При перерождении задних стол- 
бов спинного мозга, чувствительных путей мозгового ствола 
и полушарий мозга имеет место атрофия инсулярного аппа- 
рата поджелудочной железы. Инфекция вызывает пере- 


рождение, характерное для бокового амиотрофического 
склероза при условии, если она поражает также и внутри- 


секреторный аппарат, в результате чего возникает нару- 
шение обмена веществ. 





Многочисленные морфологические исследования пока- 
зывают, что при этом заболевании поражается не только 
пирамидная система, но и многие другие. Дегенеративные 
изменения чувствительных систем являются не осложне- 
нием бокового амиотрофического склероза, а составной 
частью гистопатологических изменений при этой болезни. 
Воспалительные изменения часты и встречаются не только 


при острых, но и при хронических течениях болезни. 
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Экспериментальные работы показали, что Е-авитами- 
ноз может дать картину амиотрофии, похожую на боковой 
амиотрофический склероз. 

В связи с этим за последние 10—15 лет многие стали 
лечить витаминами различные заболевания, в том числе | 
и заболевания нервной системы. Возникла «авитаминозная Е 
теория» патогенеза бокового амиотрофического склероза, к 
в частности тенденция связывать его происхождение с не- = 
достаточностью витамина Е. 

Лечение витамином Е у разных авторов было не одина- 
ково успешно, чаще всего оно не давало положительных 
результатов. * 

Отрицательные результаты отмечали Свэнк и Путнэм, 
Уэкслер, Сапирштейн и Штейн, г 

Авитаминозная теория не выдержала испытания и рас- 
пространения не получила. 

Обширная литература по этиологии и патогенезу боко- 
вого амиотрофического склероза показывает, что до сих 
пор по этим вопросам нет единого мнения. Многочисленные 
теории не внесли ясности в эти вопросы, они зачастую даже - 

противоречивы и ни на чем не основаны. = 
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Шарко и А. Я. Кожевников считали боковой амиотро- 
фический склероз системным, но самостоятельным заболе- 
ванием нервной системы. 

Однако многие авторы высказались против такого 
утверждения и считали это заболевание лишь клиничез 


ским симптомокомплексом. м 
Н.А. Попов (1924), А. С. Шафрай (1929) приводят при- ка 


тиф, развились амиотрофии и парезы, напоминавшие бо- 
ковой амиотрофический склероз. ь 
Д. Г. Шмелькин (1935), М. В. Хаит (1939) наблюдали ыы 
больных, перенесших эпидемический энцефалит, у которых 3 
впоследствии развились амиотрофии. Они считают, что -а 
здесь имел место симптомокомплекс бокового амиотрофи- й 
ческого склероза. 1% 
В. В. Михеев (1935) приводит пример, когда больной | 
вначале поставили диагноз миелополирадикулита, а затем Гы 
бокового амиотрофического склероза. В дальнейшем со- = 
стояние здоровья больной значительно улучшилось. |1 
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меры, доказывающие, что у больных, перенесших сыпной | 
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\У всех этих больных наступило рн ак 
ская картина была лишь внешне рееаеы ОКОВЫМ миотро. 
фическим склерозом. Эти примеры не УТ Служить дока. 
зательством того, что боковой амиотрофический склероз — 
лишь клинический симптомокомплекс. а я 

Один случай К. Л. Чацкина (1922) и ты .Р. Ме. 
ера (1925), описанные как клинические наблюдения бокс. 
вого амиотрофического склероза, относятся к группе сифи. 
литического поражения нервной системы, что подтверждает 
клиника и серологические положительные реакции. 

Из интоксикаций, действующих на Пе И 
центральную нервную системы и дающих сходные с боко- 
вым амиотрофическим склерозом клинические симптомы, 
следует указать на р рае г 

Экспериментальные работы Г. А. Медникяна и С. А. р: 
зояна (1930) и Я. Н. Карганова (1940) показали, что три 
крезилфосфат — нервный яд и отравление им дает картину 
менинго-миелополиневрита. 

П. М. Ор миля в 1935 г. наблюдал 8 случаев и. 
равления трикрезилфосфатом. У всех больных ею 
улучшение и они были выписаны из больницы в ото 
рительном состоянии. У них имели место атрофические - 
раличи и парезы ног и дистальных отделов рук с повыш 
нием, но чаще с угасанием рефлексов; атрофия мышц В © 
новном касалась голеней, стоп и кистей. Чувствительность 
оставалась сохранной; наблюдались легкие бульбарные 
явления и патологические рефлексы. Автор трактовал это 
как симптомокомплекс бокового амиотрофического скле- 
роза при отравлении трикрезилфосфатом («трикрезилфос- 
фатный боковой амиотрофический склероз»). 

Л. Н. Грацианская в 1945 г. наблюдала 20 случаев 
отравления  трикрезилфосфатом, а Э. А. Дрогичина 
в 1947 г. — 40. Авторы отмечают, что они наблюдали лишь 


картину миелополиневрита с последующим выздоровлением 
или значительным улучшением. 


М. С. Толгская в 1949 г. сооб 
риментального отравления т 
и 7 кроликов. При микроско 
ной системы она обнаружила 


ЛИНиче. 


щила о результатах эксие- 
рикрезилфосфатом 9 собак 
пическом исследовании нерв- 
диффузные изменения в ганг- 
лнозных клетках передних рогов, очаги демиелинизации 
в белом веществе спинного и головного мозга без сосудисто- 
воспалительных реакций. В тяжелых случаях в перифери- 


ческих нервах и корешках был ‘отмечен распад 
26 
























тар ы 
Нонанатомичео 
р, 
ниче 
НЫ ИТМ | 
ЧАСЕ 1033 











ко | 
| в, У | 






































миелина и осевых цилиндров. Она считает, что при отрав- 
лении трикрезилфосфатом возникает картина энцефало- 
миелополирадикулита, которую она предлагает назвать 
«токсической энцефалопатией», так как воспалительные 
изменения при этом отсутствуют. 

Итак, данные большинства авторов, изучавших влия- 
ние трикрезилфосфата на нервную систему, показывают, 
что выделять «трикрезилфосфатный боковой амиотрофиче- 
ский склероз» нет оснований. 

Латиризму и отравлению свинцом посвящено несколько 
работ. 

В 1891/92 г. в некоторых губерниях России, особенно 
в Саратовской, был голод. Из-за недостатка хлеба насе- 
ление употребляло чину. В 1893 г. были опубликованы ра- 
боты В. И. Семидалова и В. Я. Шабалина. Первый описал 
27 наблюдений, а второй 16 наблюдений отравления чиной. 

В 1894 г. А. Я. Кожевников сообщил об одном случае 
латиризма. В 1926 г. И. Н. Филимонов дал подробное кли- 
нико-анатомическое описание еще одного случая лати- 
ризма. 

Клиническая картина отравления свинцом напоми- 
нает латиризм и поражение трикрезилфосфатом. Н. И. Гра- 
шенков в 1933 г. дал подробное описание эксперименталь- 
ного отравления свинцом. 

Все эти работы показали, что эти отравления "лишь 
внешние сходны с боковым амиотрофическим склерозом. 

Некоторые авторы допускают существование переход- 
ных форм между хроническим передним полиомиелитом 
взрослых и боковым амиотрофическим склерозом. 

М. Яковицкий (1924) опубликовал два случая, причем 
клинически определялся хронический полиомиелит, а при 
микроскопическом исследовании были обнаружены изме- 
нения, типичные для бокового амиотрофического склероза. 

Об этом же сообщили А. И. Златоверов и Л. А. Шен- 
деров. 

И. Б. Гроссман и А. Ф. Фарманов (1927) хотя и признают 
хронический передний полиомиелит взрослых самостоя- 
тельным заболеванием, но в то же время утверждают, что 
ни клинически, ни анатомически нет возможности отли- 
чить хронический полиомиелит от бокового амиотрофиче- 
ского склероза. 

Л. О. Даркшевич (1892) провел при хроническом перед- 
нем полиомиелите микроскопическое исследование цен- 
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гральной нервной системы, которое ить изменения н 
только в передних рогах спинного Мозга, но и дегенератив. 
ные изменения волокон В передне-боковых столбах и в про. 
долговатом мозгу, т. е. изменения, выходящие далеко за 
пределы полиомиелита. 

М. А. Маслов (1930) наблюдал 30 больных с амиотрофия. 
ми плечевого пояса и рук; для всех было характерно острое 
начало с высокой температурой. Автор трактовал их как 
хронический полиомиелит. 

О подобных наблюдениях сообщил в 1940 г. М. Г. По. 
лыковский. Он обследовал 100 больных с атрофиями мышц 
затылка, плечевого пояса, плеч, длинных мышц спины, 
атрофическими параличами рук, снижением или отсутстви- 
ем сухожильных рефлексов без расстройства чувствитель- 
ности. Согласно его данным, заболевание всегда начиналось 
остро, с высокой температурой. Автор первое время 
трактовал их как хронический полиомиелит взрослых. 

Изучение таежного клещевого энцефалита помогло пра- 
вильно распознавать многие случаи, протекавшие под раз- 
личными диагнозами. Случаи, описанные М. А. Масловым 
и М. Г. Полыковским, оказались последствиями перенесен- 
ного клещевого энцефалита. К этому выводу пришел 
М. Г. Полыковский, когда на Урале был изучен клещевой 
энцефалит. 

М. М. Меликов (1941) рассматривает передний полио- 
миелит как хроническое течение острого полиомиелита 
У взрослых. Он считает, что при переднем хроническом 
полиомиелите взрослых бывают поражены лишь клетки 
передних рогов спинного мозга, хотя ни одной секции ему 
производить не пришлось. 

Некоторые авторы считают, что имеются детские формы 
бокового амиотрофического склероза. 

Шаффер, признавая детскую форму заболевания, до- 
пускает, что оно может начаться в любом возрасте — от 
3 лет и выше. 

В трех случаях заболевания братьев-сестер, описанных 
Е а 1930), болезнь началась в воз- 

тся к наследственно-семейным забо- 

леваниям нервной системы. 
ь т ея ны описал два клинических случая 
оны д вю семейную форму бокового амио- 
роза. гечь идето двух братьях 10 и 14 лет; 


- 
аболевание у них началось остро с высокой темпе 
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ратуры. У них обнаружили нистагм, птоз, парез конвер- 
тенции, понижение поверхностных видов чувствительности 
по периферическому типу на конечностях, атрофию зритель- 
ных нервов, высокие сухожильные рефлексы, у одного 
симптом Бабинского, бульбарные явления. В дальнейшем 
присоединились атрофии лицевых мышц и мелких мышц 
кистей. Сочетание амиотрофий, высоких сухожильных реф- 
лексов и легких бульбарных явлений позволило автору 
поставить диагноз бокового амиотрофического склероза. 

Надо полагать, что описанные М. М. Аммосовым больные 
скорее всего страдали полиоэнцефаломиелитом. 

М. М. Таумина (1939) в своей работе, посвященной бо- 
ковому амиотрофическому склерозу в детском и подростко- 
вом возрасте, описала 2 случая заболевания детей. 

В первом случае болезнь началась в 11 лет с высокой 
температуры, болей и припухлости в суставах с последующей 
слабостью в ногах. В дальнейшем появился глубокий пара- 
парез, атрофия мышц, понижение зрения и атрофия зри- 
тельных нервов. Во втором случае заболевание началось 
в 141/› лет с нарушения речи, поперхивания, вскоре появи- 
лась слабость в руках, а несколько позже и в ногах. Оба 
случая правильнее будет расценивать как энцефаломиело- 
полирадикулит. 

Нери считает, что боковой амиотрофический склероз не 
связан ни с юношеским, ни тем более с детским возрастом. 

Вопрос о существовании детских и юношеских форм до 
сих пор является спорным. 

Многие авторы после первых описаний бокового амио- 
трофического склероза стали выделять различные формы. 

В 1386 г. Шарко, основываясь на описании пяти первых 
клинико-анатомических случаев, делит боковой амиотро- 
фический склероз на три формы: 1) классическую с амио- 
трофией и слабостью руки спастическими парезами ног, 
2) параплегическую и 3) бульбарную. 

М. Н. Жуковский (1906) предложил подразделить бо- 
ковой амиотрофический склероз на следующие формы: 
начинавшиеся с шейного, пояснично-крестцового утолще- 
ния или с продолговатого мозга. 

В. А. Штаркер выделяет четыре формы бокового амио- 
трофического склероза: 1. Заболевание начинается с верх- 
них конечностей, причем спастические явления в руках 
могут отсутствовать, а в НИЖНИХ конечностях они отме- 
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2. Заболевание начинается с нижних конечностей рез. 
кими спастическими проявлениями; бульбарные симптомы 
редки, течение болезни длительное. 

3. Заболевание начинается с бульбарных проявлений 
с переходом процесса на верхние конечности; течение бы. 
строе. 

4. Гемиплегическое начало болезни с частым присоеди- 
нением бульбарных явлений. 

Марбург добавил еще пятую — полиневритическую — 
форму, которая ничем не отличается от второй формы Штар- 
кера. 
г Н.И. Успенская делит боковой амиотрофический скле- 
роз на пять клинических форм: классическую, полиомиели- 
тическую, спастическую, бульбарную и псевдополиневри- 
тическую. 

Указанные выше формы имеют между собой много об- 
щего. Наиболее правильным и полнее характеризующим 
клиническое начало заболевания и анатомические изме- 
нения следует считать предложенное М..Н. Жуковским: 

Изучение литературы по гистопатологии, этиологии и 
патогенезу бокового -амиотрофического склероза показы- 
вает, что все эти вопросы до`сих пор не получили своего 
разрешения, что существует много противоречивых взгля- 
дов. Больше того, делались и сейчас имеют место попытки 
отрицать существование бокового амиотрофического скле- 
роза как самостоятельного заболевания нервной системы. 

Очевидно, нужны новые факты, которые могут быть 


использованы для разрешения спорных вопросов проблем 
бокового амиотрофического склероза. 





с ЕЮ 1 
ВН С 
бы 
































Глава П 
КЛИНИКА И МИКРОСКОПИЧЕСКОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ 
(Собственные наблюдения) 


Мы проводили наши исследования с 1938 г. 

Наш ‘материал составляют 16 секционных случаев, 
причем 9 из них подверглись сериальному исследованию. 

Во всех 16 случаях бокового амиотрофического скле- 
роза проведено микроскопическое исследование централь- 
ной нервной системы. В 9 случаях спинной мозг и мозго- 
вой ствол были изучены сериально на целлоидиновых сре- 
зах, окрашенных тионином, гематоксилин-эозином, по ван 
Гизону, П. Б. Снесареву (и отчасти Тибор-Паппу) на соеди- 
нительную ткань, по В. К. Белецкому — на микроглию, 
железо и миелиновые волокна. Многочисленные срезы из 
подкорковых образований и из всех отделов коры больших 
полушарий обрабатывались теми же методами. Кроме того, 
из всех сегментов спинного мозга и из всех отделов про- 
долговатого мозга, из подкорковых узлов и тех же отделов 
коры брали кусочки и резали на замораживающем микро- 
томе; срезы эти обрабатывали по способу Бильшовского на 
нейрофибриллярный аппарат, А. П. Авцына, Кахала и 
Бильшовского — на волокна, Кахала и Гольцера — на 
макроглию, В. К. Белецкого и Хортега — на микроглию, 
на эластические волокна и, наконен, на липоиды (окраска 
шарлахом). Во многих случаях мы применяли метод Штерна 
на осевые цилиндры и бензидиновый способ, выявляющий 
кровенаполнение сосудов. 

7 случаях центральную нервную систему изучали 
очень подробно, но не сериально. В 8 случаях изучали 
также периферические нервы, скелетную мускулатуру, 
внутренние органы и железы внутренней секреции. ! 

”Изучение‘клиники, течения заболевания и гистопатоло- 
гических изменений позволило нам выделить три формы 
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еского склероза: пояснично- 
заотрудную и бульбарную. Каждая из этих фори 
вую, ВА своеобразной клинической СИМпПтомати. 
характеризу к характерными для данной формы МИкроско. 
кой и О и Размеры монографии Не поз. 
пическими из! исание всех наших наблюдений. Мы приве. 
И авевоньь примеров трех форм бокового амис. 
дем 1 
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Таким образом, наибольшее количество больных при- 
а пятое десятилетие. 

= ей (кроме случаев 2и 7) имеется та 
или иная инфекция. Так, корь и скарлатина были у 7 боль- 
ных, сыпной тиф —у 4, малярия —у 2, воспаление лег- 
ких — у 2, ангина — у одного, грипп — у 2 больных, причем 
в случае 6 болезнь началась сразу после гриппозной ин- 
фекции, а в случае 9—через год. 


1. ПОЯСНИЧНО-КРЕСТЦОВАЯ ФОРМА БОКОВОГО 
АМИОТРОФИЧЕСКОГО СКЛЕРОЗА 


Больная К., 49 лет, домашняя хозяйка. Поступила 11/Ш 
1939 г. в нервное отделение Центральной клинической больницы 
имени Н. А. Семашко Министерства путей сообщения СССР; через 
несколько месяцев переведена на излечение в больницу имени Ра- 
дищева, где и скончалась 30/Х 1940 г. 

Жалобы при поступлении: 
затруднение при глотании 


ы Считает себя больной 6 лет; появилась слабость сначала в пра 
вой, а потом и в левой ноге. а несколько позже — слабость в руках. 
Точно не знает, через какие сроки появлялись эти симптомы. 
Примерно через 11/›—2 года от начала болезни появились приступо- 
образные судороги то в одной, то в другой конечности, а иногда 
сразу во всех конечностях; как правило, они сопровождались силь- 
ными болями, которые держались даже после окончания судорог. 


В момент судорог ноги и руки вытягивались так резко, что больная 
не в состоянии была двигать ими. 


5 С лета. 1938 г. изменилась речь, стало трудно говорить, дышать. 
хватало воздуха, появилось затруднение при глотании, иногда 
82 


слабость в руках и ногах, одышка, 
и разговоре. 
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поперхивание. Эти явления постепенно нарастали и месяца за два 
до поступления в стационар пища, особенно жидкая, стала попадать 
в нос. В этот период прекратились судороги, но временами возника- 
ли боли в икроножной области. За последние 2—3 года заметила 
нарастающее похудание мыши ног и рук, особенно кистей. С декабря 
1938 г. стала ходить с палкой из-за слабости в ногах; с этого же вре- 
мени почти не владеет кистями. За последние 2 месяца отмечает 
запоры, временами трудно удержать мочу. 

Данные объективного исследования. 
Больная правильного телосложения, среднего роста, резко истощена. 
Со стороны внутренних органов отклонений от нормы нет. Арте- 
риальное давление 130/70 мм. Рентгеноскопия грудной клетки, же- 
лудка и двенадцатиперстной кишки изменений не обнаружила. 

Черепномозговые нервы. Глазодвигательный ап- 
парат без изменений. Щеки впалые; западение височных областей, 
но напряжение жевательных мышц хорошее. Справа брови подни- 
мает кверху недостаточно. Мягкое небо сокращается вяло; при еде 
больная поперхивается. Речь неясная, с носовым оттенком; при по- 
пытке говорить с шумом вдыхает воздух и с резким шумом «вытал- 
кивает» отдельные слова. Слух не изменен. Язык по средней линии, 
атрофия мышц языка и фибриллярные подергивания. 

Двигательная сфера. Резко ограничены активные 
движения в плечевых и локтевых суставах; больная с трудом под- 
нимает руки кверху, до горизонтали их не доводит, слегка сгибает 
в локтевых суставах. В лучезапястных и мелких суставах кистей 
движений нет. Значительно снижена сила, особенно в проксималь- 
ных отделах рук; в кистях отсутствует. Движения в крупных су- 
ставах нижних конечностей резко ограничены; в стопах движений 
нет, они слегка свисают. Сила резко понижена, особенно в дисталь- 
ных отделах. Мышечный тонус понижен всюду, но на фоне этой 
гипотонии отмечается усиление тонуса по пирамидному типу В сги- 
бателях рук и разгибателях ног. Больная самостоятельно передви- 
гается по палате, руки свисают, стопы поднимает значительно выше 
обычного. Координацию проверить не удалось. Отмечается выражен- 

ная атрофия мелких мышц кистей, стоп, мышц голеней, особенно 
передне-наружных групп, нижних третей четырехглавых мышц; 
такая же атрофия мышц предплечий, плеч, в меньшей степени — пле- 
чевого пояса и длинных мышц спины. Область затылочных мышц 
запала. Наблюдались фибриллярные подергивания атрофирован- 
ных мышц. Атрофия мышц всюду симметричная. При исследовании 
электровозбудимости мышц кистей и голеней выявлена реакция 
вы ительная сфера. Отмечает боли в икро- 
ножных мышцах. Объективно обнаружено понижение болевой, тем- 
пературной и тактильной чувствительности в виде чулок на ногах 
и перчаток на руках; мышечно-суставное чувство на нижних конеч 

ностях слегка нарушено (не сразу и не всегда точно о 
направление движений пальцев, особенно при их тыльном сги ании). 

Рефлекторна я сфера. Зрачки правильной, округлоя 

формы, реакция на свет вяловата, на конвепгенцию. и аккомода- 
цию — живая. Корнеальный и конъюнктивальный ‘рефлексы со 
хранены, глоточный понижен, перностальные на руках живые, на 
ногах мовышены.. Брюшные . рефлексы выпали хроме, верхнето 
справа, подошвенные — снижены- Рефлексы с двуглавых мыши 
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понижены с обеих сторон, с трехглавых — повышены, Коден 
рефлексы повышены, слева чуть выше, ахилловы не вызывают 
ия патологических рефлексов нет. Дермографизм красный, нестойкий, 
Е повышенная потливость; мочеиспускание свободное, но иногда це 
: сразу может помочиться. е 
Психика. Больная в полном сознании, ориентирована в ме. 
сте, времени и пространстве. Память несколько снижена, забыв. 
| чива, плачет. 
: Температура все время осгавалась нормальной. Моча; из. 
гв менений нет. Кровь: НЬ 68%, эр. 4 680 000, л. 3300, 6. 1%, э. 3% 
`п.1%,с. 58%, лимф. 30% , мон: 7%; РОЭ 12 мм в час. Хлориды крови 





Рис. 1. Парацентральная долька. Выпадение, хрома- 
толиз и сморщивание клеток третьего слоя. Окраска 
ТИОНИНоМ, 


421,2 мг% , остаточный азот 40 мг%. Реакция на уробилин в моче 
резко положительна; кргатинин в моче 670 мг%. Желудочный сок: 

‚ общая кислотность 12; свободная — 0. Сахарная кривая натощак 
75 мг%, через 20 минут после приема 50,0 глюкозы — 126 мг%; 
через 40 минут — 137 мг%; через 60 минут — 143 мг%; через 1 час 
20 минут — 141 мг%; через 1 час 40 минут — 132 мг%, через 2 ча- 
га—89 мг%. Реакция Вассермана в крови отрицательная. 

За время пребывания в больнице состояние больной медленно 
ухудшалось, нарастала общая слабость в ногах и руках, прогресси- 
ровала атрофия мышц. В конце 1939 г. больная окончательно слег- | 
ла. Она не могла ходить, двигать руками, поперхивание усили- | 
лось, с трудом глотала твердую пищу. 

Объективные данные ‘обследования от 
27/Х:1939 г. Сознание вполне ясное, с трудом глотает жидкую пищу, 
не может ни встать, ни ходить. Речь неясная, с трудом выговари- 
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вает отдельные слова; нарастает атрофия мыши, особенно на голе- 
НЯХ. Рефлексы с трехглавых мышц и коленные — понизились; пра- 
вый верхний брюшной рефлекс не вызывается. Смерть наступила от 
правосторонней аспирационной пневмонии. 

Данные микроскопического исследова- 
ния. Мягкие оболочки полушарий мозга резко полнокровны; круп- 
ные сосуды, особенно вены, растянуты ‘кровью. Во всех отделах 
коры на уровне центральных, лобных, теменных, височных и за- 
тылочных извилин имеются мелкие кровоизлияния в оболочки. 

Двигательная область. Препараты, окрашенные 
тионином, показывают явное выпадение клеток во всех слоях, но 
особенно в третьем и пятом. Из клеток Беца сохранились лишь еди- 
ничные, в них наблюдается фрагментация отростков и хронические 
изменения. Большинство сохранившихся пирамидных клеток треть- 
его слоя изменено; их теневидные формы имеются вместе с грубо 
измененными клетками, которые резко сморщены; отростки их хо- 
рошо видны и штопорообразно извиты (рис. 1). В отдельных 
клетках третьего слоя в незначительном количестве отмечается 
липофусцин. Во втором и в третьем слоях коры увеличено коли- 
чество сателлитов, которые приводят к возникновению картины 
ложной нейронофагии. В подкорковом белом веществе встречаются 
пустоты, чаще в передней центральной извилине. Слой радиарных 
волокон окрашен бледно, многие из них истончены, местами отме- 
чается их выпадение. Тангенциальные волокна сохранены лучше. 
Микроглия усилена во втором и третьем слоях. Сосуды всюду пол- 
нокровны, периваскулярные пространства несколько расширены. 
В первом, втором и отчасти третьем слоях наблюдается явное раз- 
растание сосудов, что хорошо видно на препаратах, импрегниро- 
ванных серебром. В первом слое всех отделов обнаружены мелкие 

кровоизлияния. Указанные изменения выражены во всех отделах 
коры обоих полушарий, но сильнее всего в передних центральных 
извилинах. 

Изменения в лобной области соответствуют описанной выше па- 
тологии центральных извилин;в лобном полюсе эти изменения вы- 
ражены слабее. 

В теменной области пострадали третий и пятый слой, где на- 
блюдается явное выпадение пирамидных клеток. Среди уцелевших 
отмечается хроматолиз отдельных клеток, наличие теневидных форм 
и сморщивание многих клеток. Микроглия умеренно выражена во 
зтором и третьем слоях; сосуды полнокровны, их периваскулярные 
пространства несколько расширены. 

В височной доле, кроме выпадения и хронических форм изме. 
нений клеток третьего и пятого слоев коры, имеется значительный 
сателлитоз в глубоких слоях коры, значительно больший, чем в цент- 
ральной коре. В подкорковом белом веществе много мелких пустот, 
местами переходящих в очаги гибели ткани. В стенках мелких со- 
судов обнаруживаются жировые капли. Вокруг отдельных сосудов 
подкоркового белого вещества имеются скопления лимфоидных 
элементов. 

В аммоновом роге выпадение и сморщивание клеток, среди ко- 
торых немало хроматолизованных. 

Слой зубчатой пластинки разрежен, местами в нем имеются 
эчаги запустений; сосуды резко полнокровны, вены растянуты 
кровью. 
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[‹ ие 
ычного, местами они по. р 
ки в бледных ядрах м: о хроматолиз, ыы г. Иа и ой 
` гибают. Среди уцелевших ся выпадение крупных клеток, в остав. ‚ и. 
вание. В В. А САНВАННе. Многие крупные круглые т 
шихся — хром И и 
их плохо различимы. Изие о 
а ое Е скорлупе. В зри. и 
| нения в головке хвостатог у анилось болым и 
тельном бугре выпадает много клеток, но сохр ое на 


количество и хорошо иных он оо Е 
оставшихся клеток наблюдаете , . 
ма и теневидные формы. В подушке зрительного ыы * 
изменения. В безымянном веществе можно отметить л _ 
матолиз отдельных клеток. В зрительном бугре, нь ты 
того ядра, скорлупе и отчасти в бледном ядре, а т — и 
ней сумке наблюдается пролиферация микроглии. В пу : ты 
волокон бледных ядер и особенно скорлупы отмечается яв ыы 
лиферация глии. Вся область внутренней сумки бледно окра и 
особенно ее заднее бедро, в котором много крупных пустот, Я 
зующих очаги. Сосуды всюду полнокровны, особенно в серых 


И- 
разованиях. Во многих местах наблюдается пролиферация пер 
васкулярной олигодендроглии. 


Кора мозжечк 
слой разрежен. Отмечаетс 
не удается обнаружить н 
дается хроматолиз и хр 


а и зубчатые ядра. и 
я выпадение клеток Пуркинье, в 
и одной клетки. Среди оставшихся наблю 
онические изменения клеток; сморщенные 
клетки чередуются с мелкими, округлыми, ядра которых темно ре 
шены, а тело лишено отростков. Единичные крупные клетки увели 
чены в объеме, овальны; Ядра их занимают краевое —_ 
а отростки фрагментированы. Следует подчеркнуть, что в зубчатых 
7 ядрах отмечается несомненное выпадение клеток. Обычно пигменто 
Г.в фильные клетки зубчатых ядер содержат здесь сравнительно мало 
пигмента. Среди оставшихся клеток много атрофичных, многие из 
\ них невелики и пикнотичны. В подкорковом белом веществе, особенно 
я В участках, ок атые ядра, обнаружены в большом ко 
осуды полнокровны, часть их в белом 
веществе окружена скоплениями лимфоидных элементов. Местами 
имеются } мелкие кровоизли 


яния в поверхностные отделы коры. 
а. В 








количество сателлитов. 


рщивание. У многих клеток увеличено 
> Чис 
тройничных нервов уменьшен 


ло клеток церебральных корешков 














о наполовину, в оставшихся отмечается в ых й Ч 
хроматолиз. То же наблюдается ив ядрах блоковых нервов. В глазо- М Я а | 
двигательных ядрах выпали клетки в центральной и наружой груп- мм ‹ 
чах, во многих из сохранившихся клеток хроматолиз, некоторые о 
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из них вытянуты, имеют овальную форму и темно окрашены, ядра 
в них неразличимы. В верхнем двухолмии частичное выпадение 
клеток и хроматолиз в оставшихся. Белое вещество в основании 
мозговой ножки— пирамидные пучки и непосредственно примыкаю- 
щие к ним лобно- и височно-мостовые системы — бледно окрашено 
и содержит много крупных пустот. Медиальная петля с обеих сторон, 
верхние мозжечковые ножки и их перекрест пронизаны мелкими 
и отчасти крупными пустотами. Сосуды как основания, так и покрыш- 
ки полнокровны, стенки их слегка утолщены. 
Варолиев мост. Клетки собственных ядер варолиева 
моста в основном сохранены. В вентральных отделах встречается 
много мелких, атрофических и темно окрашенных клеток; в некото- 
рых из них-хроматолиз. Ядра слуховых нервов хорошо сохранены; 
в передних ядрах отмечается выпадение отдельных и атрофия неко- 
торых клеток. В ядрах лицевых нервов погибли многие клетки, 
в оставшихся — хроматолиз; отдельные клетки атрофичны и густо 
окрашены, ядра в них неразличимы. В хорошо сохранившихся яд- 
рах отводящих нервов отдельные клетки увеличены в объеме, а ядра 
их расположены эксцентрично. Многие клетки двигательных ядер 
тройничных нервов атрофичны, причем одни округлы и темно окра- 
шены, другие овальны и в них хроматолиз. В голубых ядрах (10$ 
соегШецз) отмечается депигментация и выпадение клеток, на месте 
которых сохранился черный пигмент. На миелиновых препаратах 
пирамидные пучки бледно окрашены и пронизаны многими мелкими 
и крупными пустотами, благодаря чему они напоминают «сито». 
Лобно- и височно-мостовые системы также содержат пустоты. 
Внутренние отделы медиальных петель и пучки верхних мозжечко- 
вых ножек пронизаны мелкими и крупными пустотами. Корешковые 
волокна лицевых нервов окрашены бледно; по выходе из мозгового 
вещества в них появляются расширения и булавовидные вздутия. 
В области пирамидных пучков заметна пролиферация макроглии; 
в покрышке — узелки микроглии. Сосуды всюду полнокровны, 
их стенки несколько утолщены. На границе основания и покрышки 
варолиева моста они окружены нерезким лимфоидным инфильтратом. 
Продолговатый мозг. В дугообразных ядрах и яд- 
рах боковых столбов имеются выпадения отдельных клеток, среди 
оставшихся клеток встречаются атрофичные, а в боковых столбах 
и сморщенные. В ядрах добавочных нервов отмечается значительное 
выпадение клеток, хроматолиз, сморщивание и теневидные формы. 
От обоих ядер подъязычных нервов осталось по нескольку клеток, 
большинство из них резко изменено с выраженной атрофией и смор- 
щиванием. Количество клеток двигательных ядер блуждающих 
нервов уменьшено, в большинстве сохранившихся хроматолиз, 
некоторые клетки сморщены. В дорзальных ядрах Х пары и языко- 
глоточных многие клетки выпали, в большинстве оставшихся хро- 
матолиз, многие из них уменьшены в объеме, округлы и весьма малы, 
а ядра вних неразличимы. В ядрах нежных и клиновидных пучков 
наблюдается явное выпадение клеток, оставшиеся атрофичны, 
резко уменьшены в объеме и пикнотичны. Объем клеток наружных 
ядер клиновидных пучков, наоборот, несколько увеличен, ядро 
расположено эксцентрически, в некоторых из них имеется значи- 
тельное количество желтого пигмента. В клетках желатинозного 
вещества нисходящей ветви тройничных нервов хроматолиз. Клетки 
в области шва значительно увеличены в объеме и почти все под- 
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льному хроматолизу- В нижних оливах иМеютея 
я со значительным выпадением клеток на большо 


протяжении. Большинство сорранияиз ря ера к. —— И ПИ- 
ктоничны, желтый пигмент в них исчезает, и Лишь 
о пигментной инфильтрации оставшихся клеток. ‘гатологические 
изменения олив и зубчатых ядер почти одинаковы. В основании 
продолговатого мозга заметна явная пролиферация глии. Пирамид- 
ные пучки полностью перерождены, бледно окрашены и содержат 
массу крупных пустот. Побледнение распространяется кнаружи 
и кзади от пирамид на область спино-мозжечковых и спино-талами- 
ческих систем. Корешковые волокна пПодДЪъязычных и блуждаю- 
щих нервов бледно окрашены, имеют расширения и четкообразные 
вздутия. Сосуды всюду резко полнокровны; крупные сосуды 
растянуты кровью, стенки их в область шва и пирамид несколько 
утолщены. В области пирамид и особенно олив, а также в зоне ядер 
клиновидных пучков сосуды окружены лимфоидным инфильтратом. 
На границе олив и пирамид имеется мелкоочаговое кровоизлия- 
ние. 

Спинной мозг. Мягкая и твердая мозговые оболочки полно- 
кровны, крупные сосуды, в основном вены, растянуты кровью, осо- 
бенно в передних отделах. Мягкие оболочки несколько утолщены на 
всех уровнях спинного мозга, больше всего в передних и боковых от 
делах. В толще твердой оболочки местами заметны мелкие скопления 
лимфоидных элементов. В области эпидурального пространства на 
всех уровнях отмечаются кровоизлияния. Стенки сосудов в области 
оболочек утолщены, отдельные сосуды на уровне верхних пояс- 
ничных, нижних и средних грудных сегментов окружены лимфо- 
идными элементами. В корешковых нервах средних и нижних груд* 
ных сегментов отмечается разрастание фиброцитов. 

Шейный отдел. В передних рогах нижних шейных сег- 
ментов пятого, шестого и седьмого сохранилось до половины общего 
количества ганглиозных клеток, а в верхних сегментах до трети. 
Огромное большинство этих клеток патологически изменено: они 
уменьшились в объеме и округлились, клетки лишены отростков 
и имеют пестрый вид благодаря неполному хроматолизу; другие 
удлинены, густо окрашены, отростки простираются далеко, боль- 
р их штопорообразно извиты. Отдельные клетки приняли 
= «пирамидных» с одним далеко прослеживающимся отростком. 
и ее клеток уменьшено, они малы. Пролиферация глии 
В Ат рогах, боковых и отчасти в задних столбах. 
размер. р оличество клеток уменьшено и они имеют малый 
реа И аа видна гибель белых систем спинногв 
передних, боковых и з к ем наблюдается на периферии 
ряется Е адних столбов; эта полоса поблелнения расши 

центральной части боковых столбов и переходит в зону 


Е ИИ перерождение занимает также весь 
Бурдаха (рис. 2). Пере олоов, и Внутренние отделы пучка 
хорошо ЗИранаивымы доло рога и основание задних окружены 
часть волокон, многи олокнами. В передних рогах сохранилась 
ни е из которых весьма тонки и бледно окрашены. 
расширени срезах ясно заметно, что миелиновые волокна имеют 
рение, четкообразные вздутия и местами подвергаются рас- 


в Передние корешки бледны, в их пучках масса пустот. 
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ль 
Ти м Сосуды всюду полнокровны; в передних рогах и боковых стол- 
ь лит ` бах наблюдается разрастание сосудов, особенно заметное на препа- 
Ческо ратах, импрегнированных по Снесареву. Сосуды задней перего- 
ван родки окружены лимфоидным инфильтратом, в боковых столбах 
раций у. многих сосудов заметны скопления лимфоидных элементов, на- 
дер ряду с которыми имеются крупные, округлые, светлые элементы, 
рух а к стенкам сосудов; это зернистые шары, 
аланы с а распада ‚нервной,ткани, «мусорщики» по терми- 
'ЖДаю, | 
разные 
коды 
Ко 
6 Яде 
Ратом, 
ИЗЛИЯ- 
ПОЛНО. 
, 060. 
НЫ на 
ЫХ 01. 
‚ления 
гва на 
ласти 
пояс- 
'имфо- 
 груд’ 
х сег 
бщего 
ее Рис. 2. Перерождение передне-бокового отрезка и задних 
, ков столбов спинного мозга, шейный отдел. 
у 
ие 
У Грудной отдел. Передние рога атрофичны, только в верх- 
ряд =. ое сохранилось по нескольку клеток. В передних ро- 
ом ри м еее очень мало клеток, остав- 
В рубо изменены (рис. 3 и 4). Одни из них резко уменьшены, 
Гл округлы, темно окрашены и лишены отростков, причем от некоторых 
лбах, остались лишь «обрывки». Другие клетки резко склерозированы 
ал с длинными, штопорообразно извитыми отростками. Отмечается 
нейронофагия. Спаечных клеток осталось мало, многие из них ат- 
ног рофичны. В задних рогах клетки меньше обычных, среди них изредка 
ори встречается крупная моторная клетка, чаще расположенная ближе 
" : г. рога. В боковых и задних столбах найдены узелки 
р В боковых рогах’ отмечается выпадение клеток, в остав- 
ака шихся — хроматолиз и пикноз; отдельные клетки сморщены, а еди- 
1у И ничные увеличены и округлы. 
же В столбах Кларка наблюдается гибель большинства клеток, 
и во многих сегментах из 30—40 окрашенных тионином препаратов 
ен пишь в одном удается обнаружить одну-две клетки, да и втех обна- 
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В межпозвоночных УЗЛ р 
шинство из них изменено: наблюдается хроматолиз, атрофия и Е: 





Рис. 3 Склероз клетки переднего рога. Окраска 
тионином, 





Рис» 4. Сморщивание клетки переднего рога» 
Окраска тионином. 
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щивание, сателлитоз, пролиферация элементов ' соединительной 
ткани и глии. 

Имеются значительные” изменения в белом веществе. Отме- 
чается резкое: побледнение по всей периферии с массами пустот 
в боковых, передних и задних столбах; оно тянется широкой поло- 
сой'по всему поперечнику спинного мозга и расширяется в цент- 
ральных отделах боковых и задних столбов (рис. 5). Наиболее выра- 
жены эти изменения в нижних грудных сегментах (десятом-две- 
вадцатом), где сохранились лишь наружные отделы задних столбов 
и область, окружающая передние рога и основание задних рогов, 





Рис. 5. Перерождение передне-бокового отрезка и зад- 
них столбов, грудной отдел. 


но и в этих участках много пустот. В верхних сегментах поражение 
выражено слабее. На препаратах, окрашенных шарлахом, видно, 
что перерождение происходит во всем центральном отделе задних 
столбов, задних отделах боковых и передних столбов. В передних 
рогах почти всех сегментов, особенно нижних, волокон не осталось, 
лишь изредка видны их обрывки. На продольных срезах заметен 
распад волокон. Внутримозговые волокна передних корешков 
бледны, во многих местах имеют расширения, вздутия и подверга- 
ются распаду, в нижних же сегментах их вовсе нет. Передняя белая 
спайка в нижних сегментах при переходе в передние рога сразу же 
обрывается. Передние корешки почти всюду бледно окрашены; 
в них много пустот на месте выпавших волокон. Часть задних ко- 
решков тоже бледнее нормы. 

Сосуды всюду полнокровны, а в передней щели резко растянуты 
кровью. Периваскулярные пространства, особенно в боковых стол- 
бах, расширены. В передних рогах и боковых столбах имеется замет- 
ное разрастание и новообразование сосудов и обнаружены перива- 
скулярные лимфоидные инфильтраты, которые интенсивно выра- 
жены и у сосудов задней перегородки. Стенки сосудов задней пере- 
городки и передней щели утолщены. 
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ь а 
-хрестцовый отдел и конски, 
- т ЕЕ СХ всех сегментов, особенно втОрото-цл, 
ХВ отмечается почти полное выпадение крупных клеток, по- 
Зы Р выглядят «пустыми». Лишь на отдельных препаратах 
Е. обнаружить по одной или по ы Я УВЫ > резко атро- 
фичных, округлых, темно окрашенных, 0е3 р Я дер и отрост. 
ков. Спаечных клеток мало и они атрофичны. В задних рогах имеется 
по нескольку клеток, слегка меньшего объема, но хорошо окрашен 





Рис. 6. Перерождение передне-бокового отрезка 
и задних столбов, поясничный отдел. 


ных, с ясно заметным ядром и тигроидом. В боковых передних стел- 
бах и в передних рогах наблюдается пролиферация макроглии » 
в боковых столбах отмечено усиление волокнистой глии. Во всех 
столбах обнаружено много узелков микроглии. ь 
Серое вещество каждого сегмента окружено широкой полосой 
грубо измененной нервной ткани. Участок перерождения передних 
столбов начинается непосредственно у передней белой спайки, до- 
ходит до периферии, захватывает боковые столбы и замыкается 
у задних столбов (рис. 6). Передние рога окружены узкой каймой 
сравнительно хорошо окрашенных волокон, вся остальная часть 
боковых столбов резко изменена. В задних столбах перерожден 
весь центральный участок, кроме наружных отделов. В передних 
рогах обнаруживаются отдельные, бледно окрашенные, очень Е 
кие, местами распадающиеся волокна. Большинство корешковых 
волокон в зоне передних столбов погибло; имеются едва заметные 
ы 42 Е 
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Схема 11. Больной К. Схематическое изображение изменений 
белого и серого вещества. 


5 





1— лобно-височно-затылочно-мостовые пути; 2— задние продольные пучки; 
3— верхние мозжечковые ножки; 4— боковая петля; 5— главная петля; 
6— солитарный путь. 

Заштрихованы — очаги пустот в перечисленных путях. 
Пунктиром обозначены очаги пустот в подкорковом белом веществе, лобной, 
центральной теменной, затылочной, височной областях и аммоновом роге. 





1 Условные обозначения схемы | относятся и к схемам 2, 3, 4. 
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е волокна, а чаще всего их обрывки. В передней 
атрофичных тонких ты которые при ВХОД 
в передние рога сразу же корея ое 
окрашены, а местами и вовсе не окр ее пучках много 
пустот, количество волокон резко уменьшено. Многие из задних 
корешков тоже бледны. На продольных срезах нужно отметить по. 
бледнение волокон, ббльшая часть которых имеет расширения, 
вздутия и переходит в зону распада, где заметны лишь отдельные 
обрывки волокон. 

Сосуды повсеместно полнокровны, периваскулярные простран. 
ства расширены. Стенки сосудов передней щели, задней перегородки 
и отчасти боковых столбов утолщены; сосудистые лимфоидные ин- 
фильтраты обнаружены в боковых столбах и передних рогах. 

Пучки волокон конского хвоста, за исключением отдельных, 
бледно окрашены. В них видно много крупных и мелких пустот, 
местами переходящих в крупные очаги запустения. Сосуды резко 
полнокровны; их много в бледных пучках; стенки некоторых сосу- 
дов утолщены. , 

Прилагается схематическое изображение перерождений белого 
вещества и изменений серого вещества в центральной нервной си- 
стеме (схема 1). 

Эпикриз. Женщина 49 лет, продолжительность 
болезни — 8 лет. Болезнь, началась со слабости сначала 
правой, а затем и левой ноги. Нарушение речи и глотания, 
т. е. бульбарные явления, появилось через 6 лет от_начала 
болезни. ` 
‚ Данные микроскопического исследования нашего пер- 
вого случая показали, что гистопатологические изменения 
в центральной нервной системе значительно распростра- 
нены. 

Наиболее тяжело поражены"клетки передних рогов на 
всем протяжении спинного мозга, но сильнее всего в пояс- 
нично-крестцовых сегментах, где не сохранилось ни одной 
нормальной крупной клетки. Большие изменения найдены 
в клетках ядер ХПИ, Х, 1Х, УП черепномозговых нервов, 
а также в третьем и пятом слоях двигательной коры голов- 
ного мозга. Особенно отчетливо видны изменения клеток 
столбов Кларка, которые во многих сегментах вообще ли- 
—— клеток. Отчетливо изменены клетки боковых рогов 
ов оо, Дер ХЛ, УПТ (переднего), ТИ нервов, 
полущарий. остальных отделов коры больших 

Перерождения белых 
в продолговатом и спинном 

ментах последнего. Переро 

ние столбы спинного мозга 
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отдельные тоненьки 
белой спайке много 


волокон отчетливо выражены 
мозгу, особенно в нижних сег- 
ждены боковые, передние и зад- 
‚› Пирамидные пучки в продолго- 
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ватом мозгу, варолиевом мосту, ножке мозга и внутренней 
капсуле. Перерождения в подкорковом белом веществе 
коры полушарий выражаются в виде пустот и «дырчатости» 
ткани. Медиальная петля и верхние мозжечковые ножки 
пронизаны пустотами. 

Пролиферация микроглии наблюдается в основном 
в коре больших полушарий, макроглии — в подкорковом 
белом веществе. 

Мягкие оболочки спинного мозга оказались несколько 
утолшенными, сосуды всюду полнокровны, стенки их в пе- 
редней щели, задней перегородке спинного мозга и в м03- 
товом стволе утолщены. !Вокругсосудистые лимфоидные 
инфильтраты обнаружены главным образом в передних 
рогах и боковых столбах грудного и шейного отделов спин- 
ного мозга и в продолговатом мозгу. 

Несмотря на распространенные изменения. в централь- 
ной“нервной системе, все же на первом месте стоит патоло- 
тия крупных моторных клеток передних рогов спинного 
мозга, ядер "черепномозговых нервов, клеток третьего и 
пятого слоев ‘передней центральной извилины и перерож- 
дение пирамидных‘ пучков на всем протяжении. Интен- 

сивность этих ‘патоморфологических изменений нарастает 
в нижних отделах мозгового ствола и особенно в спинном 
мозгу. 

Сопоставление клинических и патоморфологических 
данных показывает, что в этом первом случае они почти пол- 
ностью совпадают. Так, параличи и грубая атрофия ске- 
летных мыши соответствовали гибели клеток передних ро- 
гов спинного мозга и перерождению пирамидных пучков. 
Отсутствие ахилловых рефлексов явилось следствием пол- 
ной гибели клеток передних рогов поясничного утолщения. 

Бульбарный синдром с анартрией соответствовал тяже- 
лым изменениям клеток ядер 1Х, Х, ХИ пар черепно- 
мозговых нервов. Парез лицевых нервов явился результа- 
том частичной гибели клеток ядра УП пары нервов и пе- 
рерождения нирамидных пучков. Расстройство чувстви- 
тельности, обнаруженное при жизни больного, было ре- 
зультатом ‘перерождения задних столбов. 

В приведенном случае следует подчеркнуть следующие 
важные моменты: заболевание началось с дистальных отде- 
лов нижних конечностей, затем перешло на верхние и, 
наконец, присоединились бульбарные расстройства. Гибель 
нервных клеток в передних рогах и перерождение волокон 
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передне-бокового отрезка и задних столбов поЯСНичн. 
крестцовых сегментов спинного мозга вызвали первые 
клинические симптомы заболевания. Патоморфологические 
изменения изображены на схеме 1, где ясно видны и пере- 
рождения в задних столбах. 


Больной И., 53 лет, поступил в неврологическое отделение 
Центральной клинической больницы имени Н. А. Семашко Мини. 


® 


стерства путей сообщения СССР 7/ 1944 г., умер 13/УП 1944 г. 

При поступлении жаловался на отсутствие активных движений 
и боли в ногах и руках, общую слабость. 

В детстве перенес корь, в 1934 г. — малярию. 

Анамнез настоящего заболевания. Считает 
себя больным 9 года. В июле 1942г. после длительной ходьбы заме- 
тил слабость левой ноги, постепенно нараставшую, стал хромать, че- 
рез год появилась слабость и правой ноги, а несколько позже и рук. 
К ноябрю 1943 г. больной не мог двигать руками и ногами: сидеть 
в кресле мог не дольше 1 —11/» часов. С лета 1943 г. заметил нарастав- 
шее похудание мыши ног и рук. В феврале 1944 г. стал отмечать за- 
труднение при дыхании; речь и глотание были нормальны. 

Больной правильного телосложения, среднего роста, резко ис- 
тощен. Внутренние органы без уклонений от нормы. Артериальное 
давление 145/85 мм. Рентгеноскопия грудной клетки особых изме- 
нений не обнаружила. 


Черепномозговые нервы. Отмечается атрофия 
мышц языка. 

Активные движения левых конечностей резко ограничены, 
сгибает ногу в коленном суставе, шевелит пальцами ног и рук. 
Движения правых конечностей сохранены в большем объеме; само- 
стоятельно поднимает ногу кверху, сгибает в коленном суставе, 
производит легкое тыльное сгибание стопы; правую руку сгибает 
в локтевом суставе, с трудом сгибает пальцы в кулак. Обе стопы сви- 
сают, больше слева. Сила всех конечностей крайне ослаблена. Мы- 
шечный тонус рук понижен, но на фоне общей гипотонии имеется нве- 
которое повышение тонуса пронаторов и сгибателей, тонус ног по- 


вышен по пирамидному типу. Больной не ходит, самостоятельно 
не садится. 


Атрофия мышц голеней, особенно передне-наружных групп; 


уплощение четырехглавых мышц и сгибателей голеней. Резкая ат- 
рофия мелких мышц кистей — межкостных, возвышений большого 
пальца и мизинца. Атрофия мышц предплечий, плеч, плечевого 
пояса, нерезко атрофированы затылочные мышцы. Наблюдаются 


ен подергивания в мышцах кистей, предплечий, плеч, 
: кже в мышцах, клинически еще не м Е 

измененных. вст 
вительность не расстроена. 2 я 7 


ре ман кз сфера. Зрачки правильной формы, 
и корнеальные рефлекс ет и конвергенцию. Конъюнктивальные 
остальные к ы живые; глоточный рефлекс понижен. Пери- 
рефлексы ыы руках слегка повышены. Сухожильные 
ше. Коленные и ах и трехглавых мышц очень живые, слева вы- 
брюшных рефлекс илловы повышены, с расширенной зоной; из 
рефлексы Ро ов сохранены лишь верхние. Патологические 
46 ссолимо и Бехтерева с обеих сторон. Функция сфинк- 








теров не нарушена; отмечаются запоры. Кисти и стопы синюшны, 
слегка отечны. 

Психика. Сознание ясное, полностью ориентирован, слез- 
лив, забывчив, рассеян. 

В моче изменений нет. Кровь: НЬ 76%, эр. 4 500 000, л. 7000; 
лейкоцитарная формула без изменений. Реакция Вассермана от- 
рицательна в крови и спинномозговой жидкости. Состав последней: 





Рис. 7. Передняя центральная изви- 

лина. Атрофия коры, выпадение кле- 

ток Беца, пролиферация глии. Окраска 
ТИОНИНОМ. 


белок 0,265, цитоз 1; белковые реакции нормальны. При исследо- 
вании электровозбудимости мышц голеней выявляется грубая ре- 
акция перерождения. 

Состояние больного прогрессивно ухудшалось, нарастала атро- 
фия мышц и общая слабость. 

Данные объективного исследования 16/1\ 
1944 г. Движений в конечностях нет. Обе стопы свисают, кисти 
пронированы, пальцы полусогнуты. При попытке встать голова 
свисает кпереди, удержать ее в вертикальном положении не может. 
Речь стала медленной, не совсем ясной. Брюшные рефлексы не вы- 
зываются. 1/\УТ 1944 г. мягкое небо свисает, глоточный рефлекс 
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совым оттенком, наблюдается попе 

резко Вече: с трудом высовывает кончик Е 
ние. Язык у но жевательные мышцы хорошо напрягаются, фид. 
Щеки те подергивания стали редкими, временами совсем исчезают. 
а отмечаются с обеих сторон в большой грудной 
но они по ла которых сохранена, атрофии нет. Сухожильные реф. 
мышце,  ЗВЫЯ мышц и ахилловы снижены. В середине июня 
Вой перестал товорить и объяснялся знаками. 13/УП 1944 г. 
` скончался от паралича дыхания. 





Рис. 8. Задняя центральная извилина. Глубокие слои, 
нейронофагия. Окраска тионином. 


Данные микроскопического исследова- 


ния. Сосуды мозговых оболочек резко полнокровны, крупные я 
суды растянуты кровью. Местами мягкая оболочка рыхло Коней 
с твердой. На уровне центральной, лобных извилин и аммоно 


рога отмечаются кровоизлияния в мягкие оболочки. Эластическая 
оболочка некоторых кр 


упных сосудов в коре разрыхлена, несколько 
утолщена. 


Кора больших пол”у‘шарий несколько атрофична, 


извилины слегка запали. Во втором-пятом‚ слоях отмечается явное 
выпадение пирамидных клеток 


(рис. 7); во втором и третьем слоях 
много крупных очагов запустений. В глубоких слоях встречаются 
лишь единичные клетки Беца, из которых многие находятся' в состоя- 
нии нейронофагии (рис. 8). Большинство из-них изменено, наблю- 
дается заполнение пигментом лишь отдельных“ клеток глубоких 
слоев, а хроматолиз, атрофия и сморщивание клеток со’ штопоро- 
образно извитыми отростками — чаще в третьем и пятом слоях коры. 
Пролиферация глии наблюдается как в коре,'так и в подкорковом 
белом веществе, во втором и третьем слоях коры преобладает мик- 
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Я, С роглия, особенно ее палочковидные формы. В белом веществе также 

Чена 6, имеется много узелков микроглии. 

ру ый В слое радиарных волокон отмечается заметное выпадение, мно- 

ца № гие волокна бледно окрашены, истончены, с расширениями и четко- 

в, образными вздутиями. Тангенциальные волокна сохранены лучше, 

т но и среди них встречаются тоненькие, бледные волокна. В подкор- 
А ковом белом веществе много крупных и мелких пустот, которые 


простираются вместе с пучками волокон до глубоких слоев коры 





(рис. 9) 





Рис. 9. Орбитальная кора. Подкорковое белое веще- 
ство, крупные пустоты, гибель ткани. 


Сосуды всюду полнокровны. Во втором-третьем слоях коры 
отмечается их разрастание и новообразование, периваскулярные 
пространства расширены. Эластическая оболочка единичных круп- 
ных сосудов слегка разрыхлена. В стенках некоторых капилляров 
второго слоя отлагается жир. В подкорковом белом веществе многие 
сосуды окружены скоплениями лимфоидных элементов. Местами 
встречается  пролиферация периваскулярной олигодендроглии 
(рис. 10). 

Указанные изменения имеются во всех областях коры, но 
больше всего в двигательной зоне. 

В мозолистом теле, особенно в его передних отделах, и в семио- 
вальном центре отмечается разрежение ткани и очаги запустений. 
На продольных срезах миелиновые волокна местами расширены, 
четкообразно вздуты и подвергаются распаду. - 

Область подкорковых образований. Клетки в бледных ядрах 
в основном сохранены, среди них немало атрофичных и пикнотич- 
ных, изредка встречаются теневидные формы. В скорлупе и головке 
хвостатого ядра отмечается выпадение крупных клеток, во многих 
из оставшихся — центральный хроматолиз. Окрашенные тионином 
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препараты показывают явную О Е В белых во. 
локнах бледных ядер и особенно скорлупы. В зрительном буть 
с обеих сторон наблюдается заметное выпадение многих клеток. 
в оставшихся клетках отмечается центральный хроматолиз и увели. 
чение их объема с краевым расположением ядер. В клетках ‘пара- 
вентрикулярных ядер и подбугорного тела-—-лишь центральный хро. 
матолиз. В маммиллярных телах отмечается хроматолиз многих 
клеток. 





Рис. 10: Лобная область. Подкорковое белое вещество, 
пролиферация периваскулярной олигодендроглии. Ок- 
раска тионином. 


Заднее бедро и колено внутренней сумки окрашены весьма 
бледно, в них заметна масса пустот, переходящих в крупные очаги 
запустений (рис. 11 и 12). Миелиновые волокна вздуты, имеют много 
четкообразных утолщений, местами распадаются. Пучки волокон 
зрительного бугра, бледных ядер и отчасти скорлупы бледно окра“ 
шены. 

‚ Сосуды этой области всюду полнокровны. В области внутрен” 
ней сумки обнаружены вокругсосудистые лимфоидные инфильтраты 
(рис. 13), имеется заметная пролиферация периваскулярной оли- 
годендроглии в скорлупе, бледных ядрах и головке хвостатого ядра. 

“Кора мозжечка и зубчатые ядра. Зернистый 
слой в коре мозжечка хорошо сохранен. Наблюдается явное выпад” 
ние; в слое крупных клеток (клеток Пуркинье) имеются участки, 
где нельзя обнаружить ни одной клетки. Оставшиеся клетки изме” 
нены: одни из них резко уменьшены, округлены и лишены отрост° 
ков, другие сморщены, теневидны, атрофичны, с удлиненным телом 
и далеко прослеживающимся штопорообразным отростком. Отдел” 
ные крупные клетки весьма причудливо изменены. Они буквально 


«высохли», весьма бледно окрашены и удлинены (рис. 14). 
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В зубчатых ядрах также отмечается явное выпадение клеток; 
часть оставшихся клеток заполнена пигментом, у других отмечается 
хроматолиз и атрофия, причем отдельные клетки резко уменьшены 
и округлы. Скудные лимфоидные инфильтраты встречаются в белом 
подкорковом веществе. 


7. 





Рис, 12. Гибель волокон внутренней сумки 





Мозговой ствол. Клетки ядер черепномозгов 


ых Не 
изменены, в них наблюдается выпадение, атрофия, хромать 
и сморщивание. Особенно сильно пострадали ядра УП, у. | ь 
, 


, 





Рис. 13. Внутренняя сумка. Сосуды с лимфоидным 
инфильтратом, пролиферация микроолигодендроглии. 


Окраска тионином. 
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Рис. 14. Хроническое "изменение клетки Пуркинье. 
Окраска тионином. 





ХГи ХИ пар нервов. Подверглись изменению клетки черного ве- 
щества ножки, красных и голубых ядер (10сиз соегШеиз) и задних 
столбов, очень сильно клетки олив; оставшиеся в оливах клетки 


ИЕР НЕО ее 





я Рис. 15. Нижнее двухолмие. Выпадение клеток, ней- 
ронофагия. Окраска тиониномь 





Рис. 16. Варолиев мост. Гибель волокон, очаги пу- 


стот в верхней `мозжечковой ножке. 
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Рис. 18. Варолиев мост. Сосуд с лимфоидным инфиль- 
тратом. Окраска по ван Гизону.- 











` увеличены в объеме, в них отмечается хроматолиз, некоторые же 
резко уменьшены, пикнотичны. 
В области красных ядер, черного вещества, четверохолмия 
и ядер блуждающих нервов отмечена нейронофагия (рис. 15). 
, } ? Е. з . 
$, ы Я Е 5 ы вы д я я ь й 
зы я к я ы 28 247 
№. | - р. С 5 | 
2 22 Я ее 
} `В : 2 ‹ у А ее ь йа, 
3 о . и т аа 
| Рис. 19. Варолиев мост. Сосуды с лимфоидным ин- 
фильтратом. Окраска тионином. 
|Дь 
, ч — 
Рис. 20. Продолговатый мозг. Сосуд с лимфоид- 
ным инфильтратом. Окраска по ван Гизону. 
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Пирамидные пучки на всем протяжении подверглись 
дению, особенно в продолговатом мозгу (рис. 16 и 17); в процесс 
вовлечены также волокна задних продольных пучков, верхних моЗ- 
жечковых ножек, медиальной и боковой петли, корешковые Во 
локна глазодвигательных и подъязычных нервов. 

Сосуды на этом уровне всюду полнокровны, вены растянуты 
кровью. -В области олив, ядер Х пары, наружных ядер КлиНовид- 
ных пучков и пирамид обнаружены выраженные околососудистые 
лимфоидные инфильтраты, отчетливая инфильтрация сосудистых 
стенок и адвентициальных пространств, что привело к резкому 
сужению и закрытию их просвета (рис. 18, 19, 20 и 21). 

Спинной мозг. Мозговые оболочки полнокровны, со- 
суды растянуты кровью, стенки их утолщены. Мягкие оболочки 
в нижних отделах тоже утолщены, особенно к передней щели. Эпиду- 
ральное пространство свободно. 

В передних рогах шейных сегментов сохранилась треть общего 
количества клеток, остальные погибли. В грудных и особенно в по- 
яснично-крестцовых сегментах сохранились лишь единичные, пато- 
логически измененные клетки. Передние рога пояснично-крестцовых 

сегментов выглядят пустыми, оставшиеся клетки увеличены в объ- 
еме, диффузно окрашены, ядра в них неразличимы, другие же клетки 
округлы, резко уменьшены в объеме, очень густо окрашены. Во 
многих местах имеется нефронофагия. При специальной окраске 
видна фрагментация отростков и гибель нейрофибриллярной сети 
(рис. 22). В боковых рогах и в области столбов Кларка заметна ги- 
бель многих клеток, Оставшиеся клетки атрофичны, сморщены 
(рис. 23). В клетках столбов Кларка хроматолиз; некоторые из этих 
клеток атрофичны, сморщены; в нижних гудных ‘` сегментах их 
почти не осталось. В передних рогах и боковых столбах заметва 
пролиферация глии. В межпозвоночных узлах наблюдается выпа- 
дение клеток; наряду со сравнительно хорошо сохранившимися 
клетками имеется много атрофичных, во многих из них наблюдается 
хроматолиз, в единичных — отмечен гиперхроматоз, сателлитоз 
и разрастание соединительной ткани. 

Волокна белого вещества передне-боковых столбов подверглись 

явному перерождению, особенно в области пирамидных пучков. 
Периферическая часть задних столбов бледно окрашена, в задних 
столбах много крупных и мелких пустот. В передних рогах ниж- 
них грудных и пояснично-крестцовых сегментов волокон почти не 
осталось. Волокна передней белой спайки бледно окрашены и места- 
ми подвергаются распаду. На продольных срезах заметна их гибель, 
а большинство оставшихся — в состоянии распада. Передние и 
часть задних корешков бледно окрашены; в передних корешках 
много пустот, в задних — местами распад волокон. На препаратах, 
окрашенных шарлахом, миелиновые шары занимают боковые и 07т- 
части передние столбы (рис. 24 и 25). 


Гибель клеток в передних рогах и перерождение белого вещества 
в пояснично-крестцовых сегментах выражены резче, чем в осталь- 
ных частях спинного мозга. 

Сосуды спинного мозга всюду полнокровны, ‚вены резко растя- 
нуты кровью; стенки сосудов в передней щели, передних рогах и 6бо- 
ковых столбах утолщены. Эластическая оболочка в некоторых со- 
судах разрыхлена, местами несколько утолщена. Отмечаются кро- 


воизлияния в передние рога, боковые и задние столбы. В передних 
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перерож. 
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Рис. 21. Продолговатый мозг. Область олив. Лимфо- 

идный инфильтрат; инфильтрация сосудистой стенки, 

адвентициального пространства лимфоидными элемен- 

тами; пролиферация микроолигодендроглии. Окраска 
тионином, 





Рис. 22. Передний рог. Фрагментация отростков, 
гибель нейрофибриллярной сети. Окраска по Биль- 
шовскому. 


й ли, боковых столбах обнаружены в } 
огах, передней щели, а 
ине лимфоидные инфильтраты. Разрастание сосудов Наше 
в передних рогах и передне-боковых столбах, особенно на Импрегни, 
рованных серебром препаратах (рис. 26). 
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Рис. 24. Перерождение передне-бокового. отрезка, 
побледнение медиального отдела задних столбов, 
Поясничный отдел. 
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За, 

те 

проно Це риф е р из еские нервы. Отмечается пролифера- 
м. ция шванновских клеток срединного нерва; миелиновые оболочки 


бледно окрашены, в большинстве из них виден распад, местами об- 
разуются сетчатые структуры. Осевые цилиндры частично сохра- 
нены, но имеются участки, где их совсем нет, местами виден их к 
ный распад на глыбки. Оставшиеся осевые цилиндры в состоянии 
резкой фрагментации, многие осевые цилиндры расширены и на 
большом протяжении имеют вздутия; некоторые штопорообразно 





ио- 





Рис. 95. Спинной мозг, продольный срез. Гибель во- 
локон, распад миелиновых оболочек. 


извиты. В местах максимального распада осевых цилиндров за- 
метна пролиферация элементов периневрия. Эти изменения одина- 
ково выражены в обоих нервах. 

Большеберцовый нерв. Нервные стволы с обеих 
сторон уменьшены в объеме. Микроскопические изменения такие 
же, как и в срединных нервах, но выражены более интенсивно, 
особенно пролиферация шванновских элементов. 

Скелетные мышцы. Мышечные пучки двуглавой мыш- 
цы (справа и слева) уменьшены в объеме, резко атрофированы, в не- 
которых из них наблюдаются небольшие инфильтраты. Изменения 
в четырехглавых мышцах более грубые; они резко уменьшены 
в объеме. Мышечные волокна крайне атрофичны, на месте многих 
волокон заметны лишь их остатки. 

Внутренние органы и железы внутрен- 
ней секреции. Внутренние органы мало изменены, отме- 
чается их полнокровие. Печеночные клетки малы, несколько атро: 
фичны, в некоторых из них содержится бурый пигмент. В междоль: 
ковой ткани печени наблюдаются крупные лимфоидно-гистиоцитар- 
ка, ные инфильтрации, которые местами распространяются на № 





крупных венозных стволов. Передняя доля гипофиза крупная, с 
держит много эозннофильных клеток, которые отличаются объему. 
стой протоплазмой. Сосуды задней доли полнокровны, в средней 
доле имеется незначительное скопление коллоида. В поджелудоч. 
ной железе и надпочечниках особых изменений не обнаружено, 
Фолликулы щитовидной железы растянуты. коллоидом, видна 
десквамация железистого эпителия в лимфоидной системе железы, 
В семенных канальцах яичек отмечается атрофия эпителия, сперма. 
тогенез отсутствует. 





Рис. 
дел. 


26. Спинной мозг. Боковой столб, грудной от- 
Сосуд с лимфоидным инфильтратом. Окраска по 
ван Гизону. 


Эпикриз. Мужчина 53 лет. Продолжительность 


болезни — 2 года. Заболевание началось со слабости левой 
ноги. Через год заметил слабость правой ноги. Затем по- 
ИЕР и постепенно нарастала слабость руки; через 
1*/> года после начала болезни не мог двигаться и нуждался 
РЕКИ уходе. За 5» месяцев до смерти появились 

рвые признаки бульбарных расстройств (затрудненное 
дания), Отмечалась значительная атрофия скелетных 
Е: в дистальных отделах ног, фибриллярные 
ем рее о атрофированных и клинически сохранных 
и ве сек и надкостничные рефлексы вначале 
ЗИЛиСЬ. Брюшны в разгар заболевания значительно сни“ 
ИА. е рефлексы отсутствовали. Наступила 
Е. рная анартрия. Заболевание у этого больного, как 





С... окт | 


и у предыдущего, началось со слабости нижних конеч- 
ностей, затем слабость перешла на верхние конечности 
и, наконец, присоединились бульбарные явления. 

При микроскопическом исследова 
‚ии обнаружены грубые изменения крупных пирамид- 
ных клеток третьего и пятого слоев коры головного мозга, 
клеток ядер 1Х, Х, ХП пар черепных нервов, передних 
рогов спинного мозга и перерождение пирамидных пучков 
на всем протяжении. Отчетливые изменения имеются в дру- 
гих отделах коры больших полушарий, в клетках Пур- 
кинье, зубчатых и красных ядрах, а также в ядрах глазо- 
двигательных лицевых, отводящих, слуховых и добавоч- 
ных нервов, черного вещества, собственных ядер варолиева 
моста, клеток олив, ядер нежных и клиновидных пучков, 
столбов Кларка, боковых рогов спинного мозга и межпо- 
звоночных узлов, но менее интенсивные. На миелиновых 
препаратах, кроме перерождения пирамидных пучков, об- 
наружены также изменения в подкорковом белом веществе 
побных, центральных, теменных и височных извилин, в зад- 
них продольных пучках, верхних мозжечковых ножках, 
медиальной и боковой петле на периферии задних столбов, 
в передней белой спайке и задних корешках. Значительные 
изменения найдены в передних корешках с их внутриспи- 
нальными волокнами, в периферических нервах и скелет- 
ных мышцах. 

Пролиферация микроглии, особенно ее палочковидных 
форм, отмечена во втором и третьем слоях коры полуша- 
рий, а макроглии — в подкорковом белом веществе. 

Особого внимания заслуживают сосудисто-инфильтра- 
тивные реакции. Они отчетливо выражены в различных 
сегментах спинного мозга, но наиболее интенсивны в мМ03- 
говом стволе и особенно в продолговатом мозгу, где отме- 
чена инфильтрация лимфоидными элементами как сосу- 
дистых стенок, так и их адвентициальных пространств. 

Изменения со стороны внутренних органов и желез 
внутренней секреции были незначительны. Они обнаруже- 
ны в печени, гипофизе, щитовидной железе и яичках. 

Сравнение клинических и патоморфологических данных 
показывает следующее. Грубые атрофические и атрофиче- 
ски-спастические параличи являются выражением почти 
полной гибели моторных клеток передних рогов спинного 
мозга и перерождения пирамидных пучков; этим объяс- 
няется и снижение сухожильных рефлексов, особенно ахил- 
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ловых, а также резкая атрофия скелетных мышц. Тяжелый 
бульбарный синдром явился следствием поражения ядер [Х, 
Хи ХИ пар черепных нервов. 

Многие морфологические находки (изменения клеток 
Пуркинье, олив, черного вещества, задних продольных 
пучков, верхних мозжечковых ножек, периферии задних 
столбов, области спино-таламических путей и др.), приве- 
денные в микроскопическом описании, не получили клини- 
ческого выражения по двум причинам: во-первых, основ- 
ной синдром заболевания — атрофия мышц и паралич — 
был очень тяжелым и не давал возможности провести соот 
ветствующее обследование, чтобы выявить тонкие изме- 
нения: во-вторых, в указанных образованиях наряду с па- 
тологически измененными участками остается достаточно 
нормальной ткани, которая полностью компенсирует функ- 
ции погибших волокон. 

Приводится схематическое изображение поражений се- 
рого и перерождений белого вещества (схема 2). 

* * 
* 

Мы считаем целесообразным выделить наши первые 
три наблюдения в пояснично-крестцовую форму бокового 
амиотрофического склероза. Основной чертой этой формы 
является поражение дистальных отделов нижних конеч- 
ностей с последующим медленным или быстрым вовлече- 
нием в процесс верхних конечностей, присоединением буль- 
барных нарушений и смертью. При этой форме атрофия 
мыши, особенно в дистальных отделах ног, носит более 
грубый характер. Имеет место расстройство чувствитель- 
ности в дистальных отделах конечностей, а жалобы на боли 
носят постоянный характер. В первый период заболевания 
обнаруживается повышение коленных и ахилловых реф- 
лексов даже при отвисании той или другой стопы, а затем 
эти рефлексы угасают. Реже наблюдается снижение сухо- 
жильных рефлексов на руках, что и было отмечено у двух 
первых больных. Брюшные и патологические рефлексы, 
как правило, отсутствуют. 

Заболевание тянется несколько лет. В приведенном 
первом примере оно длилось 8 лет, но чаше не более 2—4 лет. 
Однако при пояснично-крестцовой форме возможно весьма 
быстрое течение, как У нашей третьей больной, у которой 
картина заболевания развернулась довольно остро и смерть 
наступила через 8 месяцев. 
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В литературе имеются описания случаев, подобных на, 
шим. Они обозначались как псевдополиневритические, по. 
лиомиелитические и переходные формы бокового амиотро. 

ического склероза. 
- К Н. Третьяков и Аморин (1924), Фуа, Шавани и Бас. 
куррэ (1925)-и Уэкслер, Брук и Уайль (1929) описали слу. 
чаи псевдополиневритической формы с разной длительно- 
стью заболевания: 2 года, 6 лет и 4*/з года. 

У всех больных этих авторов отмечены атрофии мышц 
ног, снижение и угасание коленных и ахилловых рефлек- 
сов; патологические рефлексы были обнаружены лишь во 
втором случае. Расстройство чувствительности по типу но- 
сок и перчаток наблюдали Уэкслер, Брук и Уайль. Два 
случая, описанные М. Яковицким (1927), один, описанный 
А. И. Златоверовым и Л. А. Шендеровым (1927), и один, 
описанный А. Б. Александровским (1928), относились 
к «переходной» форме. Упомянутые авторы наблюдали 
в начале заболевания поражения нижних конечностей 
с последующим переходом болезненного процесса на верх- 
ние конечности и присоединением бульбарных явлений, 
У всех больных отмечалось угасание ахилловых рефлексов, 
а А. И. Златоверов и Л. А. Шендеров отметили понижение 
чувствительности в дистальных отделах ног. 

Патоморфологические изменения вс всех трех наших 
случаях имеют много общего и отличаются значительным 
распространением. Но на фоне этих распространенных и3- 
менений преобладает поражение всего корково-мышечного 
пути с его клеточными образованиями и проводниками. 
Следует подчеркнуть, что у первого нашего больного осо- 
бенно отчетливо было видно перерождение в задних стол- 
бах, а у второго были более интенсивно выражены сосуди- 
сто-воспалительные реакции в виде лимфоидных инфильтра- 
тов вокруг сосудов. 

Гистопатологическая особенность этой формы бокового 
амиотрофического склероза состояла в максимальной гИ- 
бели клеток передних рогов и перерождении волокон белого 
вещества передне-бокового отрезка пояснично-крестцовых 
сегментов, на что указывали первые симптомы заболева- 
ния — слабость дистальных отделов ног с последующим 
«восходящим» распространением процесса. р 
та образом, пояснично-крестцовая форма бокового 

отрофического склероза имеет свое как клиническое, 


так и патоморфологическое обоснование. 
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> де, кожа и видимые слизистые бледны 

аист. С стороны внутренних органов отмечается затрут. 
НО дыхание, часто «не Е: Тазовые органы не На. 
ление 5 мм. 

ПЕНЫ О ые нервы. Вкус и обоняние ць 
а Нены, зрение хорошее, глазное ОА И м 
ограничений движений глазных яблок нет; Л! ы. а ты слег. 
ка маскообразно. Больной с трудом оскаливае а ем и рта опу- 
щены, глаза полузакрыты, при наморщивании л разуется мало 





Рис. 28. Височный 


сосудистой олигодендроглии. Окраска по ван 
Гизону. 


отдел. Пролиферация, вокруг- 


складок. Слух нормальный. Мягкое небо свисает, вяло сокращается, 
Речь отсутствует, рот полуоткрыт, язык высовывать не может, 
мышцы языка резко атрофичны, отмечаются фибриллярные подер- 
гивания. 

Голова запрокинута назад; при попытке придать голове верти- 
кальное положение она падает кпереди и пассивно свисает. 

Движения всех конечностей отсутствуют. Тонус мышц повышен 
в сгибателях и пронаторах рук. Пальцы кистей в положении сгиба- 
тельной контрактуры. Ноги разогнуты и приведены одна к другой, 
резко повышен тонус разгибателей и приводящих мышц ног с обеих 
сторон. Сгибать ноги ни в одном суставе не может. Грубая атрофия 
мышц кистей, преднлечий, плеч, плечевого пояса, затылочных» 
грудных, длинных мышц спины и межреберных. Диффузное похуда- 
ние мышц бедер, голеней, особенно передне-наружной группы. 
Фибриллярные подергивания всюду, особенно в мышцах плечевого 
пояса и бедер. Отмечается слабость и атрофия мышц брюшной 
стенки, больше справа. Исследования на электровозбудимость пока- 
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зали реакцию перерождения во всех мышцах рук, плечевого пояса, 
затылочных; количественное понижение возбудимости в, мышцах 
передне-наружной группы голеней, чувствительность не нарушена. 

Рефлекторная сфера. Зрачки правильной формы, 
реакция на свет и конвергенцию живая. Рефлексы со слизистых 
сохранены, глоточный снижен. Периостальные рефлексы на руках 
живые, с двуглавой и трехглавой мышц снижены с обеих сторон, 
брюшные не вызываются. Коленные и ахилловы резко повышены, 
спастичны, клонус с чашек и стоп. Патологические рефлексы Рос- 


Рис. 29. Внутренняя сумка. Гибель“ткани. 


солимо, Жуковского, Бехтерева. Челюстной рефлекс повышен. По- 
ложительны сосательный, хоботковый и ладонно-подбородочный 
рефлексы. 

Психика. Больной в полном сознании, ориентирован, за- 
дания хорошо понимает, отвечает закрыванием глаз, поворотом 
головы в стороны. Память хорошая, ясно сознает свое трагическое 
положение. 

Моча нормальная. Кровь: НЬ 70%, эр. 4900 000, л. 5500; 
формула белой крови без изменений, 

Состояние больного неуклонно ухудшалось. 4/ТУ 1941 г. обна- 
ружена левосторонняя аспирационная пневмония, а 6/1У 1941 г. 
больной умер. 

Данные микроскопического исследова- 
ния. Оболочки головного мозга резко полнокровны, вены растя- 
нуты кровью. Мягкие оболочки несколько утолщены на уровне цент- 
ральных извилин, в них видны кровоизлияния в области лобных, 
центральных, теменных извилин и среднего отдела продолговатого 
мозга, 

В коре больших полушарий отмечается резкое выпадение кле- 
ток, главным образом во’втором, третьем, пятом слоях; клетки 
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Беца атрофичны, в отдельных хроматолиз. Большинство оставшихея 
крупных пирамидных клеток сморщено, среди них Много клеток. 
теней, которые хорошо заметны в третьем слое в виде очень узких. 
удлиненных бледных клеток е единственным штопорообразно де’ 
витым и очень далеко простирающимся отростком (рис. 27). В глу,. 
боких слоях коры усилен сателлитоз. Во втором и третьем слоях 
заметная 'пролиферация микроглии, а в белом веществе особенно 
макроглии. Слой радиарных, а отчасти и тангенциальных волокон 





Рис. 30. Выпадение клеток Пуркинье; на большом 
расстоянии не видно ни одной клетки. Окраска тио- 
нином. 


разрежен; многие из лучевых волокон утолщены, имеют расшире- 
ния и булавовидные утолщения. В белом веществе всех отделов, 
особенно средней трети передней извилины, имеется много круп” 
ных и мелких пустот, местами придающих ткани сотовндность. С0- 
суды всюду, особенно в сером веществе, резко полнокровны, мел- 
кие кровоизлияния отмечены в первом слое коры обеих передних 
извилин. Наблюдается значительное разрастание сосудов всюду, 
но преимущественно в трех верхних слоях коры. Пролиферация 
периваскулярной олигодендроглии выражена в подкорковом белом 
веществе (рис. 28). Кроме того, встречаются мелкие скопления лим” 
фоидных элементов У отдельных сосудов; эти изменения наблю- 
о ВО всех отделах коры, но резче выражены в двигательной 
не. 

В мозолистом теле и семиовальном центре местами наблюдается 
разрежение ткани; миелиновые оболочки и осевые цилиндры В этих 
участках находятся в состоянии распада; они имеют расширения, 
четкообразные вздутия и местами фрагментированы. В этих участ” 


ы. имеет место разрастание сосудов и периваскулярной олигоденд- 
глии. 
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Область подкорковых образований. Клетки 
бледных ядер хорошо окрашены, но среди них много с хроматоли- 
зом, а некоторые сморщены. Крупные клетки скорлупы и головки 
хвостатого ядра встречаются реже, чем в норме; многие из них 
с хроматолизом и отчасти атрофичны. В зрительном бугре отме- 
чается выпадение многих клеток, а в сохранившихся — хромато- 
Лиз, некоторые клетки заполнены пигментом. В подбугорном 
теле, паравентрикулярных ядрах и маммилярных телах — лишь 


мм. 
ь % *- 
С: 


Рис. 31. Зубчатое ядро. Выпадение, атрофия остав- 
шихся клеток. Окраска тионином. 


хроматолиз многих клеток. Заднее, отчасти переднее бедро и ко- 
лено внутренней сумки очень бледно окрашены; заднее бедро про- 
низано крупными пустотами и очагами разрежений (рис. 29). При 
специальных окрасках (по Бильшовскому, Кахалу) обнаруживается 
распад осевых цилиндров. Пролиферация глии заметна во всех се- 
рых ядрах и во внутренней сумке. Сосуды всюду полнокровны, 
разрастание их наблюдается преимущественно в зрительном бугре, 
скорлупе, внутренней сумке ихоловке хвостатого ядра. В этих обра- 
зованиях видна явная пролиферация периваскулярной олигоденд- 
роглии. 

Кора мозжечка и зубчатые ядра. Зернистый 
слой разрежен, в слое крупных клеток отмечается их выпадение; 
оставшиеся клетки Пуркинье почти все изменены; одни резко атро- 
фичны, уменьшены в объеме и округлы, другие — удлинены и смор- 
щены. Большие участки коры совсем лишены клеток Пуркинье 
(рис. 30). В зубчатых ядрах также отмечается выпадение значитель- 
ного количества клеток, среди оставшихся многие атрофичны, 
округлы, ядра в них незаметны, В отдельных клетках имеет место 
хроматолиз, некоторые склерозированы (рис. 31). Содержание пиг- 
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Рис 32, Ядро блоковога нерва. Нейронофагия, 
Окраска тионином, 





Рис. 33. Ножки мозга. Перерождение пирамид, побледне- 
ние остальной ткани в основании, 
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вако многие клетки депигментированы, попадаются резко удли- 
ненные, с одним далеко простирающимся отростком. Кое-где встре- 
чаются скопления пигмента — остатки погибших клеток. В крас- 
ных ядрах много склерозированных клеток и клеток-теней, заметен 
выраженный сателлитоз. В ядрах глазодвигательных нервов замет- 
но выпадение многих крупных клеток; среди оставшихся отмечается 
атрофия с округлением тела одних и хроматолиз — других. В ядрах 
блоковых нервов наблюдается хроматолиз, выпадение и сморщи- 
вание многих клеток, часть из них подвергается нейронофагии 


$» 


Рис. 34. Сморщивание клетки ядра лицевого нерва. 
Окраска тионином. 


(рис. 32). В верхнем и нижнем двухолмии виден только хроматолиз 
многих клеток. 

Медиальный отдел основания ножки, охватывающий область 
пирамидных пучков и лобно-височно-мостовых систем, окрашен 
весьма бледно и усеян множеством крупных пустот и очагов раз- 
режений (рис. 33). Медиальная и боковая петли, верхние мозжеч- 
ковые ножки и задние продольные пучки пронизаны крупными и 
мелкими пустотами, придающими им вид сотов. Корешковые во- 
локна глазодвигательных нервов, особенно в местах выхода из ве- 
щества ножки, имеют много расширений, четкообразных вздутий 
и частично подвергаются распаду. Сосуды полнокровны, особенно 
В области серых образований; в.зоне пирамид и черного вещества 
многие из них окружены скоплениями лимфоидных элементов, но 
в меньшей степени, чем в варолиевом мосту. 

Варолиев мост. В собственных ядрах моста отмечается 
хроматолиз клеток, а в передних его отделах — атрофия. В ядрах 
лицевых нервов имеется выпадение значительного числа клеток, 
оставшиеся атрофичны, сморшены, ядра во многих неразличимы 
(рис. 34). Обнаруживается нерезкое выпадение клеток в ядрах от- 
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водящих нервов, оставшиеся клетки подверглись атрофии и хрома. 
толизу, некоторые сморщены. В двигательных ядрах тройничных 
нервов наблюдается хроматолиз И атрофия отдельных клеток, В ГО- 
лубых ядрах депигментация и распад клеток. 





Рис. 35. Варолиев мост. Перерождение пирамид, ме- 
диальной боковой петли, верхней мозжечковой ножки. 
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Рис. 36. Варолиев мост. Вокругсосудистый лимфо- 
идный инфильтрат. Окраска по ван Гизону. 
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Пирамидные пучки перерождены и содержат много пустот 
ис, 35). Медиальная и боковая петли и верхние мозжечковые нож- 
ки окрашены бледно и содержат много пустот. Корешковые волокна 
лицевых и отчасти отводящих нервов на всем протяжении имеют 
много расширений, местами распадаются. Сосуды всюду полно- 
кровны, заметно их разрастание в основании и особенно в покрышке 
варолиева моста, одиночные кровоизлияния в покрышке. Сосуды 
в области пирамид и покрышки окружены лимфоидным инфильтра- 
том (рис. 36). 

Продолговатый мозг. Отмечается атрофия и зна- 
чительное уменьшение в объеме клеток дугообразных ядер и ядер 
боковых столбов. В ядрах добавочных нервов резкое выпадение 
клеток: оставшиеся клетки атрофичны и склерозированы. В ядрах 





№ 


Рис. 37. Продолговатый мозг. Перерождение пирамид; 
побледнение волокон кзади от них. 


подъязычных нервов на каждом срезе осталось по две-три резко из- 
мененных клетки с каждой стороны; одни из них резко уменьше- 
ны, ядер в них не видно, пикнотичны, другие сморщены. Хро- 
матолиз и атрофия клеток В двигательных ядрах блуждающих 
нервов, дорзальные ядра бедны клетками; многие из оставшихся 
клеток уменьшены в объеме, пикнотичны и округлы, наблюдается 
нейронофагия. В ядрах языкоглоточных нервов те же изменения. 
В передних ядрах слуховых нервов видна атрофия части клеток. 
В оливах явное выпадение клеток с полным запустением больших 
участков. В оставшихся клетках мало пигмента; они подверглись 
атрофии и пикнозу, некоторые увеличены в объеме, овально вытя- 
нуты, в них хроматолиз. Клетки ядер нежных пучков и внутренних 
ядер клиновидных пучков значительно уменьшены в объеме, атрс- 
фичны и пикнотичны. В наружных ядрах клиновидных пучков клет- 
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ки увеличены в объеме, хроматолиз; ядра расположены эксцент а 
но. Явный хроматолиз клеток желатинозного вещества нисходящей 
ветви тройничных нервов. 

Пирамидные пучки полностью перерождены, в них много ода. 
говых запустений (рис. 37). Кнаружи и кзади от пирамид тянется 
полоса побледнения до наружных отделов веревчатых тел, в которых 
имеется разрежение и местами распад волокон. Волокна в области 
руна олив бледно окрашены. Корешковые волокна подъязычных, 
блуждающих и отчасти языкоглоточных нервов на своем пути, 





Рис. 38. Продолговатый мозг. Вокругсосудистый лим- 
фоидный инфильтрат. Окраска гематоксилин-эозином. 


особенно по выходе из вещества мозга, имеют расширения, вздутия 
и местами распадаются. 

Сосуды всюду полнокровны, вены растянуты кровью, отмечено 
разрастание сосудов в области пирамид и серых ядер; стенки с0- 
судов слегка утолщены. Имеется очаг кровоизлияния на границе 
олив и пирамидных пучков. В области пирамид, олив, ядер языко- 
глоточных нервов и на дне ГУ желудочка обнаружены периваску- 
лярные лимфоидные инфильтраты (рис. 38). 

Спинной мозг. Оболочки спинного мозга резко полно- 
кровны, сосуды растянуты кровью. Стенки крупных сосудов твердой 
и особенно мягкой оболочки в передних и боковых отделах утол- 
щены, особенно в шейных и грудных сегментах. Отмечаются мелкие, 
а местами и крупные кровоизлияния в оболочки на различных УровВ- 
нях спинного мозга. В корешковых нервах шейных, верхних И 
средних грудных сегментов — побледние и явное разрастание шван- 
новских и соединительнотканных элементов. 

Шейный отдел. Крупных клеток в передних рогах боль® 
шинства сегментов не осталось, за исключением четвертого-шестого 
сегментов, где сохранилось по 2—3 резко атрофичных сморщенных 
клетки. Спаечных клеток мало, многие из них небольших размеров. 
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Рис. 39. Перерождение всего передне-бокового 
отрезка; шейный отдел. 
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В задних рогах в одних клетках хорошо различим тигроид, в дру. 
гих — хроматолиз; пигмента в оставшихся клетках нет. Пролифе. 
рация глии обнаружена в передних рогах, передне-боковых и от. 
части в задних столбах. 

Полное перерождение обнаружено в передне-боковом отрезке 
спинного мозга, где захвачены все системы волокон в боковых и перед. 
них столбах (рис. 39). Вся периферия передне-бокового отрезка 
пронизана множеством крупных и мелких пустот. Центральная 
часть пучков Голля и внутренние отделы пучков Бурдаха бледны 
и разрежены. В передних рогах волокон не осталось. Внутриспи- 
нальные волокна в болшчинстве исчезли, только в нижних сегмен- 





Рис. 41. Перерождение передне-бокового отрезка и 
побледнение периферии задних столбов; грудной отдел. 


тах заметны их следы в виде обрывков погибших волокон. В перед- 
ней белой спайке и задних корешках многие волокна в состояний 
распада. Передние корешки и часть задних бледно окрашены, в них 
масса пустот и очаговых разрежений. На продольных срезах виден 
распад миелиновой оболочки и осевых цилиндров в боковых и пе- 
редних столбах и фрагментация их по всей периферии передне- 
бокового отрезка. 

Сосуды всюду резко полнокровны; крупные сосуды растянуты 
кровью, стенки сосудов передней щели и задней перегородки в 60- 
ковых столбах утолщены. Разрастание сосудов в передних рогах 
и передне-боковых столбах. Обильные кровоизлияния обнаружены 
в передних и задних рогах, в боковых столбах и в передней щели. 
В передних рогах, боковых столбах и передней щели обнаружены 
периваскулярные лимфоидные -инфильтраты (рис: 40). Эластиче- 


ская оболочка в крупных сосудах, главным образом передней щели, 
разрыхлена и утблщена. 


Грудной отдел. В передних рогах верхних сегментов 


клеток нет. Лишь в нижних (в девятом-двенадцатом) обнаружены 
от 2 до 4 крупных клеток, все они грубо изменены: резко атрофичны, 
округлы, без видимых ядер и отростков. В четвертом сегменте обна- 
ружена лишь одна склерозированная клетка. Очень мало спаечных 
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клеток в задних рогах. В столбах Кларка выпало большинство клё- 
ток, одни резко уменьшены, округлые и пикнотичны, другие увели- 
чены в объеме, шарообразны, овальны с краевым расположением 
ядер и полным хроматолизом. Пигмент в небольшом количестве обна- 
ужен лишь в отдельных клетках. В боковых рогах имеется выпа- 
дение клеток, атрофия и хроматолиз. В межпозвоночных узлах за- 


| метное выпадение клеток и сателлитоз, отмечается разрастание сое- 


динительной ткани как в местах запустений, так и в межклеточных 





Рис. 42. Перерождение передне-бок ового [ отрезка; 
грудной отдел. 


пространствах. В оставшихся клетках отмечается атрофия, вакуоли- 
зация и хроматолиз, в некоторых имеется черный пигмент. Проли- 
ферация глии всюду, больше всего в передних рогах и передне-бо- 
ковых столбах. 

Изменения белого вещества одинаковы с описанными в шейном 
отделе спинного мозга (рис. 41, 42 и 43). Переднекорешковые во- 
локна бледны, атрофичны и фрагментированы. В передней белой 
спайке и задних корешках те же изменения, что и в шейных сегмен- 
тах. Передние корешки и часть задних бледно окрашены; в первых 
много пустот и очаговых выпадений. На препаратах, окрашенных 
шарлахом, обнаруживается много зернистых шаров в боковых и 
передних столбах; импрегнация серебром выявляет гибель осевых 
цилиндров в системах передне-бокового отрезка. 

Сосуды резко полнокровны, их периваскулярные пространства 
расширены; вены растянуты кровью. Стенки сосудов передней щели 
и боковых столбов слегка утолщены. Имеются кровоизлияния в пе- 
редние, задние и боковые столбы. В адвентициальном пространстве 
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<осудов` боковых столбов седьмого Грудного сегмента обнаружен 
гемосидерин. В передних рогах и боковых столбах и частично В зад. 
них столбах отмечаются разрастание сосудов, периваскулярные 
лимфоидные инфильтраты, небольшое количество которых имеется 
также в средних и нижних сегментах. 
Пояснично-крестцовый отдел и конский 
хвост. В передних рогах всех сегментов имеется значительное 





Рис. 43. Спинной мозг. Продольный срез, гибель во- 
локон, распад миелиновых оболочек. 


выпадение клеток, однако в верхних сегментах их сохранилось до 
трети, а в нижних и крестцовых — до половины. Лишь единичные 
клетки имеют нормальную структуру, остальные изменены (атро- 
фия, вакуолизация, хроматолиз). В некоторых клетках отмечен гру" 
бый склероз, спаечных клеток имеется достаточное количество, не 
которые из них бледны, клетки задних рогов хорошо окрашены. 

В боковых столбах видно грубое перерождение волокон, Ко- 
торое незаметно переходит в широкую зону побледнения, тянется 
по всему передне-боковому отрезку, переходит в зону перерождения 
в передних столбах вплоть до передней белой спайки. Вся перифе- 
рия этого отрезка пронизана крупными пустотами, которые распро- 
страняются и на задние столбы. Перерождение в крестцовых сеГ^ 
ментах занимает лишь периферию боковых столбов. В передних Ро” 
гах наряду с атрофичными имеется много хорошо окрашенных К 
нормальных волокон. Передняя белая спайка и заднекорешковые 
волокна нормальны. Передние корешки бледны; в них много пустот 
с очагами погибшей ткани. Задние корешки хорошо окрашены. На 
продольных срезах этого уровня ясно видна гибель осевых цилинд” 


ров в боковых и передних столбах и их фрагментация в передне- 
боковых, 
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Схема 3. Больной Л. Схематическое изображение 
белого и серого вещества. 








Сосудисто-инфильтративные реакции этого уровня незначи. 
о иветво корешковых пучков конского хвоста хорошо 
окращено, однако среди них имеются и бледно окрашенные пучки, 
в которых много пустот и очагов. В бледно окрашенных пучках 
много полнокровных сосудов с утолщенными стенками. Во всех 
пучках, особенно в бледных, видна явная пролиферация глии. Ниже 
приводится схематическое изображение перерождений белого 
вещества и изменений серого вещества в центральной нервной си- 
стеме (схема 3). 

Периферические нервы. Миелиновые волокна 
срединного нерва неравномерно окрашены, местами они бледны. 
Импрегнация серебром показывает фрагментацию осевых цилиндров, 
утолщение и гибель их. Местами отмечаются небольшие лимфоид- 
ные инфильтраты вокруг сосудов и в толще нерва и пролиферация 
элементов периневрия. В седалищном нерве такие же изменения, но 
они меньше выражены. Волокна малоберцового нерва мергами блед- 
но окрашены; на поперечных срезах отмечается много пустот. У со- 
судов и в толще нерва имеются лимфоидные инфильтраты; осевые 
цилиндры местами фрагментированы и подвергаются распаду, но 
эти изменения выражены меньше, чем в срединном нерве. В бедрен- 
ном нерве отчетливо видна гибель осевых цилиндров, выраженная 
больше, чем в седалищном и малоберцовом нервах. 

Скелетные мышцы. Выраженная, но неравномерная 
атрофия волокон двуглавой мышцы; местами на месте погибших 
волокон видна жировая клетчатка, пролиферация мышечных ядер, 
неравномерная атрофия мышечных волокон длинной берцовой 
мышцы. Резчайшая атрофия мышц языка. 

Внутренние органы и железы внутрен" 
ней секреции. Сердце: отдельные мышечные волокна окра- 
шены неравномерно. Легкие: отек, слева бронхопневмония. Печень 
полнокровна, очаговое крупнокапельное ожирение. Селезенка: уме- 
ренная пролиферация клеток пульпы, небольшое отложение гемо- 
сидерина. В отдельных артериолах имеется значительная пролифе- 
рация эндотелия, просвет сосуда сужен. Почки: умеренные явления 
гломерулита. Поджелудочная железа: островки крупных размеров, 
грубых изменений нет. Щитовидная железа: фолликулы богаты кол- 
лоидом, эпителий их значительно уплощен. Надпочечники: мозговое 
вещество хорошо развито, с крупными базофильными клеточными 
элементами. Корковый слой неравномерной толщины, местами не- 
сколько истончен. Клетки его бедны липоидами. Яичко: спермато- 
генез сохранен. Эпителий в некоторых канальцах уплощен. 


Эпикриз. Мужчина 28 лет, продолжительность 
болезни —3 года 1 месяц. Заболевание началось после 
гриппа. Вначале появилась слабость указательного пальца 
правой руки, а в дальнейшем всей правой, затем и левой 
руки и, наконец, обеих ног. За 1"/> года до смерти отме- 
чены бульбарные симптомы, приведшие к анартрии. Кли- 
нически отчетливо определялось нарушение функций УП, 
Х и ХИ черепномозговых нервов, тяжелейшая, прогресси- 


рующая атрофия мышц рук, туловища, меньше — НОГ. 
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Периостальные рефлексы повышены, а сухожильные на 
руках понижены; тяжелый нижний спастический пара- 
парез. Патологические рефлексы с обеих сторон. Боковой 
амиотрофический склероз, начавшийся в шейно-грудной 
области. 

Характерна, как и в предыдущих случаях, значительная 
распространенность процесса. Поражены крупные клетки 
двигательных областей коры больших полушарий, ядра 
черепномозговых нервов (лицевых, блуждающих, подъязыч- 
ных), передних рогов спинного мозга и пирамидных пуч- 
ков. В меньшей степени пострадали клетки лобных, те- 
менных, височных и затылочных областей, аммонова рога, 
зрительных бугров, клетки Пуркинье, зубчатых ядер, 
черного вещества ножки, красных ядер. Частично постра 
дали ядра блоковых, глазодвигательных, отводящих, слу- 
ховых (передних ядер), языкоглоточных нервов, олив, 
ядер Голля и Бурдаха, боковых рогов, столбов Кларка и 
межпозвоночных узлов. 

Миелиновые препараты показали перерождение, кроме 
пирамидных пучков, подкоркового белого вещества цен- 
тральных лобных и теменных областей, колена и отчасти 
переднего бедра внутренней сумки, систем задних продоль- 
ных пучков, верхних мозжечковых ножек, медиальной и 
боковой петли. Оно также обнаружено в наружных отделах 
веревчатых тел, волокон передней белой спайки, в задних 
корешках, на периферии задних столбов в шейных и верх- 
них грудных сегментах и периферических нервах главным 
образом верхних конечностей. 

Микроглия пролиферирована в коре полушарий и серых 
подкорковых образованиях, а’ макроглия — в подкорко» 
вом белом веществе, внутренней сумке, передних рогах и 
боковых столбах спинного мозга. 

Сосудисто-инфильтративные реакции отчетливо видны 
в продолговатом мозгу, в нижних отделах варолиева моста 
и шейных”сегментах спинного мозга. 

Патология крупных клеток двигательной зоны коры, 
ядер, лицевых, блуждающих, языкоглоточных, подъязыч- 
ных нервов, передних рогов спинного мозга и перерожде- 
ние пирамидных пучков выражены ярче, чем в остальных 
образованиях и системах. 

Значительной оказалась ‘гибель клеток в передних ро- 
гах и перерождение волокон в передне-боковых столбах 
шейных и верхних грудных сегментов спинного мозга. 
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Изменения во внутренних органах (легких, сел 
и надпочечниках) были незначительны. 

Основной клинический синдром выражался в ТЯжЖелых 
атрофически-спастических параличах верхних конечностей, 
что соответствовало тотальной гибели клеток передних 
рогов и перерождению пирамидных пучков в шейных и 
верхних грудных сегментах спинного мозга. Спастическая 
нижняя параплегия в основном соответствовала перерож. 
дению пирамидных пучков. Тяжелый бульбарный СиНд- 
ром явился следствием поражения ядер [Х, Х и ХИ череп. 
номозговых нервов. Значительная гибель клеток в ядрах 
лицевых нервов с последующей дегенерацией корешков 
обусловила картину двустороннего тяжелого перифери. 
ческого пареза, что_и выражалось в маскообразности лица. 

Изменения в других образованиях и системах, описан- 
ных выше, клинически не проявлялись вследствие тяжести 
основных признаков болезни и сохранности значительной 
части нормальной ткани этих образований. 


* * 
* 


Восемь аналогичных наблюдений мы объединили в одну 
группу, так как общим для них является начало заболева- 
ния с верхних конечностей, перешедшего в дальнейшем на 
нижние, и последующее присоединение бульбарных нару- 
шений. Больше выражена атрофия мышц рук и плечевого 
пояса, чем ног, 

Как правило, при этой форме периостальные и сухо- 
жильные рефлексы остаются повышенными на протяжении 
всей болезни, а брюшные рефлексы угасают. Однако при 
тяжелых атрофиях мышц рук сухожильныё н надкостнич- 
ные рефлексы могут быть снижены, как это было в наших 
случаях 6 и 11. Атрофические или чаще атрофически-спа- 
стические параличи рук сопровождаются тяжелыми спасти- 
ческими параличами ног. 


Легкие бульбарные расстройства в первый период 60- 
лезни доходят в последующем до бульбарной анартрии. 
Смерть, как правило, наступает от тяжелых нарушений 
функции продолговатого мозга. Продолжительность 6б0- 
лезни в среднем 4 года. 


некоторых ‘больных . отмечались симптомы, редко 
встречающиеся при боковом амиотрофическом склерозе. 


ак, в случаях 7 и 9 были отмечены нистагмоидные толчки, 
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Птоз и парез обоих отводящих нервов констатированы 
нами в случае 10. 

Двустороннее поражение мышц, иннервируемых лице- 
выми нервами, клинически было отмечено у 3 больных, 
а нерезкие расстройства чувствительности (гипестезия и 
гиперестезия в руках и отчасти в голенях) —у 2, болез- 
ненность в местах выхода тройничного нерва — у 3; пони- 
жение чувствительности на задней стенке глотки и сли- 
зистой рта — у одного, понижение вкуса на соленое, слад- 
кое и повышение на горькое — у одного больного. 

Микроскопические изменения подтвердили правиль- 
ность выделения этой клинической формы. В самом деле, 
гибель ганглиозных клеток в передних рогах, поражение 
проводящих путей, сосудистые реакции отчетливо выра- 
жены в шейных и верхних грудных сегментах. По мере уда- 
ления от указанных сегментов по направлению к нижним 
отделам спинного мозга и к большим полушариям степень 
патологических изменений становилась слабее. В пояснич- 
ных и крестцовых сегментах спинного мозга количество 
измененных клеток составляло от трети до половины об- 
щего количества нормальных. В нижних грудных сегмен- 
тах они насчитывались единицами, а в верхних грудных 
и шейных были найдены единичные, притом грубо изме- 
ненные клетки. Клетки боковых рогов, особенно’ столбов 

Кларка, были постоянно поражены. Система проводящих 
путей в боковых и передних столбах, как правило, была 
поражена по всему длиннику спинного мозга, но особенно 
сильно в шейных и верхне-грудных сегментах. Весь этот 
передне-боковой отрезок. спинного мозга на препаратах от- 
четливо выделялся весьма бледной окраской и грубыми 
перерождениями по сравнению с хорошо окрашенными и 
сохранившимися задними столбами, в которых отмечались 
крупные пустоты по всей периферии и разрежение ткани, 
больше в центральных областях. Волокна передней белой 
спайки и задних корешков подверглись значительным из- 
менениям. Полнокровие, мелкие кровоизлияния, утолще- 
ние стенок сосудов, лимфоидные  вокругсосудистые ин- 

фильтраты, а также пролиферация ядер шванновских и 

соединительнотканных элементов в Корешковых нервах 

всегда были отчетливы в верхних грудных и шейных сег- 
ментах, хотя эти изменения наблюдались и в других отде- 
лах спинного мозга. На продольных срезах различных 
уровней спинного мозга была отчетливо видна гибель мие- 
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линовых волокон с распадом осевых цилиндров, при Этом 


всегда страдали клетки межпозвоночных и симпатиче 
узлов. В мозговом стволе были поражены ядра подъязын. 
ных, языкоглоточных, дДобавочных, блуждающих, лице. 
вых, глазодвигательных нервов. В меньшей степени по а- 
жались ядра слуховых, двигательной части тройничных 
отводящих и отчасти блоковых нервов. Изменения боль. 
шинства этих ядер отчетливо проявлялись клинически. 
Корешковые волокна большинства этих нервов подверга- 
лись расширениям, вздутиям и распаду. В мозговом стволе 
помимо пирамидных пучков, были повреждены веревчатые 
тела, задний продольный пучок, медиальная и боковая 
петли и верхние мозжечковые ножки с их перекрестом, 
Кроме внутренней сумки, в процесс вовлекались наружная 
капсула и сарзц]а ех{гета. Кора головного мозга, преиму- 
щественно ее глубокие слои, страдала почти на всем протя- 
жении. Отчетливее всего были изменения в центральной, 
лобной, а затем в теменной, височной долях и, наконец, 
в аммоновом роге и затылочной доле. В подкорковом белом 
веществе всех отделов встречаются мелкие и крупные пус- 
тоты, разрежения ткани, лимфоидные инфильтраты и про- 
лиферации периваскулярной олигодендроглии. 

о Болезнь начинается, как правило, со слабости и атро- 
фии рук; ее дальнейшее развитие и соответствующие гисто- 
о. изменения дают основание полагать, что 
в шейном ны ти Чая имечавтаись 
принимает нисходящее и ан ВЕТ Я 
пространяется по всей й о — 

сеи центральной нервной системе. 


ских 


3. БУЛЬБАРНАЯ ФОРМА 
БОКОВОГО АМИОТРОФИЧЕСКОГО СКЛЕРОЗА 
Больной 
ческом ДЕЛЬ а В Ви ВеВрОлоги, 
194, й цы имени Остроумова с 2/ХГ по 14/ХИ 
Жалобы на резк 
ое зат Е 
ть В конечностях. ЕВА: рези, ЧенозкодчОстЬ-Слотать 
Е ”. 
деки в Об воры сыпной лени 
. кие болезни и туберкулез отрицает. 
ти: курит умеренно. Женат, имеет трех рее : - 
себя больным с окт бо о ящего заболевания. Считает 
Е ая 943 г. После перенесенного на ногах гриппа 
о еиЫ ласти сердца. Через некоторое время больной 
Ем Уд ение речи и глотания; чтобы твердая пища прошла, 
— совершать несколько раз глотательные. движения, 

































с, Стал отмечать постепенное нарастг бщей 

я то Е о е нарастание общей слабости; вскоре по- 

С явилась сла в руках и ногах. Состояние медленно ухудшал 

| Ик. В начале 1944 г. почти полностью утратил речь, с Ре ат >. 

х р. зи т Е ы ро 

ар, в попона жидкая пища временами выливалась через Е 

НЫ ти явлен прогрессивно нарастали, и больной был пом | 

бо. Х, излечение в неврологическое отделение : р: 
о, Мужчина среднего роста, правильного телосложения, понижен- 

ного питания. Видимые слизистые и наружные покровы авы 


И С. т 
Ц . ос ороны внутренних орга Е Й е А 
Ве нов изменении не отмечается рте 
рта. риальное давление 140/70 мм. | с 





е ГИСТО- 
ТЬ, что х 
`авшиСЬ - = 


ооятно, 

роя ас. Рис. 44. Передняя центральная извилина. Оча- 

И р ги пустот в подкорковом белом вещесте, пятни- 
стый вид ткани. Окраска на миелин. 





Черепномозговые нервы. Левая глазная щель 
несколько уже правой, легкое сходящееся косоглазие. Слабое на- 
пряжение жевательных мышц и сглаженность носогубных складок, 

от лицо гипомимично, мало выразительно, глаза закрывает удовлетво- 
врол ХИ рительно. Голос низкий, гнусавый, речь неразборчива. Глотает толь- 
14] ко жидкую пищу, которая часто выливается обратно изо рта и носа. 
г Язык высовывает недостаточно; отмечается резкая атрофия мышц, 


дов" фибриллярные подергивания. Мягкое небо свисает, при раздраже- 
зе . нии вяло сокращается. . 
лей! Резкое ограничение активных движений рук; сила рук значи- 
спа ее" тельно снижена. Движения ног сохранены в полном объеме, но 
и" : сила мышц заметно снижена. Отмечается повышение тонуса в сгиба- 
. де телях и пронаторах рук, а также разгибателях ног. Атрофия мышц - 
с ий кистей, предплечий, плеч и плечевого пояса с обеих сторон, диффуз- 
нижних конечностей. Выражены фиб- 


ной ное легкое похудание мышц 
“бои риллярные подергивания в указанных мышцах, обнаруживающиеся 
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и в хорошо сохранившихся мышцах орюшного -пресса- иоепивц, 
атылочных мышц; чувствительность не расстроена, 
м. екторная сфера. Зрачки равномерны, хорошо 
реагируют на свет и ВОВЕрТОНИИ ЕЕ ОНО овальные и корнеаль. 
цые рефлексы сохранены, глоточный снижен. ?ефлексы периосталь. 
ные с двуглавой и трехглавой мышц и с нижней о повышены; 
коленные и ахилловы повышены. Клонус с коленных Я и стоп, 
Патологические рефлексы — Россолимо, Жуковского и Бабинско- 





Рис. 45. Задняя центральная извилина. Гибель тка- | 
ни подкоркового белого вещества, пятнистый вид. 


го — с обеих ‘сторон. Резко`выражены:рефлексы — сосательный, хо 
ботковый и ладонно-подбородочный. 

Психика. Больной вял, апатичен, на окружающее реаги- 
рует, память понижена, критика сохранена. , 

Анализы: в моче изменений нет. Кровь:-НЬ 65%, эр. 4 500, 

л. 5 000; лейкоцитарная формула без уклонений от нормы. При 
рентгеноскопии органов грудной клетки изменений не отмечено. 

Состояние больного прогрессивно ухудшалось, появилось 
затруднение при дыхании, тяжелое расстройство глотания. 14/ХИ 
1944 г. больной умер от паралича дыхания. 

Данные микроскопического исследова- 
ния. Оболочки мозга резко полнокровны. В области передних и | 
задних центральных извилин отмечены кровоизлияния; мягкие | 
оболочки в височной области слегка утолщены. 

Во всех слоях коры больших полушарий от второго и до глубо- 
ких слоев отмечается выпадение клеток, сохранились лишь еди- 
ничные клетки Беца, но и те подверглись резким изменениям, глав- 
ным образом в третьем и пятом слоях.Они атрофичны, местами наблю- 
дается резкое сморщивание. Во втором и шестом слоях коры много 
округлых пикнотичных клеток. В некоторых наблюдается пигмент- 
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ная инфильтрация. В глубоких слоях коры виден явный сателлитоз 
Второй и первый слои коры богаты микроглией, а в белом веществе 
отмечается пролиферация астроцитов. Слой радиарных и танген- 
пиальных волокон значительно разрежен, многие волокна утол- 
шены, имеют расширения и местами распадаются. В подкорковом 
белом веществе всех отделов коры имеется масса пустот, почему эти 
участки имеют «пятнистый вид» (рис. 44 и 45). Сосуды резко полно- 
кровны, особенно в первом-третьем слоях коры, капилляры сочны, 
рыхлы; особенно богато сосудами серое вещество. В- подкорковом 





рис. 46. Выпадение клеток Пуркинье. Окраска 
тионином. 


ые вокругсосудистые лимфоид- 


белом веществе обнаружены скудн 
ая пролиферация околососудис- 


ные скопления, местами значительн 


той олигодендроглии. 
На_срезах мозолистого тела и семиовального центра видны 


очаги разрежений, а местами много мелких и крупных пустот. 

Область подкорковых образований. В блед- 
ных ядрах наряду с хорошо сохранившимися имеются и сморщен- 
ные клетки. В крупных клетках скорлупы отмечается хроматолиз, 
в зрительном бугре — выпадение клеток, оставшиеся клетки умень- 
шены в объеме, округлы и густо окрашены. Во многих клетках видна 
пигментная инфильтрация, а В некоторых — центральный хромато- 
лиз. В клетках подбугорных тел — хроматолиз. Пролиферация 
микроглии отмечается В скорлупе, зрительных буграх, бледных 


ядрах и внутренней сумке. 
сумки окрашены весьма 


Колено и заднее бедро внутренней 
ибшей ткани. Сосуды всюду резко 


бледно; в них много очагов пог 

полнокровны; разрастание их видно в скорлупе, головке хвостатого 
ядра, зрительном бугре и внутренней капсуле. Пролиферация пери- 
васкулярной олигодендроглии заметна в скорлупе и зрительных 


буграх. 
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Кора мозжечка и зубчатые ядра. Видны зна. 
чительные выпадения в слое крупных клеток коры, многие участки 
не имеют ни одной клетки (рис. 46), оставшиеся резко атрофичны 
ядра в них неразличимы. Массовая гибель клеток отмечается я 
в зубчатых ядрах; среди оставшихся клеток много атрофичных, 
округлых и пикнотичных с малым содержанием пигмента. В белом 
веществе, особенно в окружающем зубчатые ядра, много крупных 
пустот. Пролиферация микроглии в коре мозжечка. 


Рис; 47. Варолиев мост. Гибель волокон пирам д; 
пятнистый вид ткани. 


Мозговая ножка. В черном веществе ножки отме- 
чается значительная гибель клеток, на месте погибших клеток оста- 
лись лишь мелкие зерна пигмента; из сохранившихся клеток мно- 
гие депигментированы, сморщены. В красных ядрах отмечается сате- 
литоз и сморщивание некоторых клеток. В ядрах глазодвигательных 
нервов также имеет место убыль клеток; многие из оставшихся 
атрофичны. В ядрах блоковых нервов виден хроматолиз отдельных 
клеток. Оставшиеся клетки церебрального корешка тройничных 
нервов увеличены в объеме, в них отмечается хроматолиз, ядра 
неразличимы. В верхнем и нижнем двухолмии — хроматолиз части 
клеток. Область пирамидных пучков бледно окрашена и содержит 
много очагов гибели ткани, которые придают пятнистый вид всей 
зоне двигательных пучков. В задних продольных пучках, медиаль- 
ной и боковой петле много крупных пустот. Корешковые волокна 
глазодвигательных нервов на своем пути местами имеют расшире- 
ния и по выходе из вещества ножки частично распадаются. Сосуды 
полнокровны, вокруг них в основании и покрышке имеются зна- 
чительные скопления лимфоидных элементов. 

Варолиев мост. В ядрах вентрального отдела варолиева 
моста много атрофичных клеток, во многих из них хроматолиз. 
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В ядрах лицевых нервов и меньше в отводящих нервах значительно 
выпадение клеток, многие из оставшихся клеток сморщены ав не 
которых имеет место хроматолиз. В двигательных ядрах тройнич- 
ных нервов наблюдается склероз, хроматолиз и выпадение клеток 
В голубых ядрах видна депигментация и гибель части клеток. В об. 
ласти пирамидных пучков явное перерождение, местами ткань 
резко разрежена и содержит много крупных пустот (рис 47); 
височно-мостовые системы бледно окрашены. В медиальной и бо- 





Рис. 48. Варолиев мост. Покрышка, вокругсосудистый 
лимфоидный инфильтрат. Окраска тионином. 


ковой петлях, в задних продольных пучках и перекресте верхних 
мозжечковых ножек видны крупные пустоты, ткань перекреста 
мозжечковых ножек разрежена, сотовидна. Часть корешковых 
волокон лицевых и частично отводящих нервов вне вещества варо- 
лиева моста находится в состоянии распада. Сосуды всюду полно- 
кровны, заметно разрастание их в основании и покрышке, кровоиз- 
лияния в нижние отделы варолиева моста. В области пирамид и в 
покрышке обнаружено много вокругсосудистых инфильтратов, ко- 
торые настолько массивны, что ведут к резкому сужению просвета 
сосуда. Эти реакции выражены интенсивнее в нижних отделах ва- 
ролиева моста (рис. 48 и 49). 

Продолговаты й мозг. В дугообразных ядрах многие 
клетки мелки, атрофичны; в ядрах боковых столбов хроматолиз од- 
них и сморщивание других клеток; в ядрах добавочных нервов от- 
мечается значительное выпадение, атрофия и сморщивание многих 
оставшихся клеток. В ядрах подъязычных нервов на отдельных 
срезах удается обнаружить по 1—9—3 клетки; они резко умень- 
шены в размерах, округлы, темно окрашены, лишены ядер и отрост- 
ков. В двигательных и дорзальных ядрах блуждающих нервов хро- 
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рН клеток (рис. 50). Подобные"изце 
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Рис. 49. Варолиев мост. Основание, вокругсосудистый 
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Рис. 50. Дорзальное ядро блуждающего=нерва. Выпа- 
дение и хронические изменения клеток. Окраска ти- 
онином. 
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многих хроматолиз. В желатинозном веществе нисходящих кореш- 
ков тройничных нервов виден хроматолиз и атрофия отдельных кле- 
ток. Клетки ядер нежных и клиновидных пучков резко атрофичны 
и густо окрашены; в наружных ядрах клиновидных пучков одни 
клетки атрофичны и мелки, другие увеличены в объеме, овальны 
или шаровидны с явлениями хроматолиза. В них ядра или совсем 
не видны, или приняли краевое положение. В оливах резкое выпа- 
дение клеток; из оставшихся клеток многие атрофичны и мелки, 
некоторые овально увеличены и лишь в немногих имеется пигмент- 


ная инфильтрация. 


=” 





Рис. 51. Продолговатый мозг. Инфильтрат; инфиль- 
трация сосудистой стенки адвентициального простран- 
ства лимфоидными элементами. Окраска тионином. 


Пирамидные пучки подверглись полному перерождению; кна- 


ружи и кзади по периферии продолговатого мозга тянется полоса 
побледнения до самых наружных отделов веревчатых тел. Кореш- 
ковые волокна подъязычных, блуждающих и языкоглоточных нер- 
вов находятся в состоянии распада. 

Сосуды резко полнокровны, периваскулярные пространства рас- 
ширены, видно разрастание сосудов В области пирамид и серых ядер. 
В области олив, пирамид и ядер клиновидных пучков обнаружены 
околососудистые лимфоидные инфильтраты, здесь они выражены 
много интенсивнее, чем в варолиевом мосту (рис. 51). В нижних 


отделах продолговатого мозга отмечены кровоизлияния. 
Спинной мозг. Оболочки спинного мозга резко полно- 


кровны, видны участки кровоизлияний в шейных и грудных сег- 
ментах. Мягкие оболочки утолщены В шейных, грудных и отчасти 
верхних поясничных ‘сегментах; эпидуральное пространство сво- 


бодно. 
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Шейный отдел. В передних рогах шейных 

ось небольшое количество клеток; больше всего 

А ь в передних рогах четвертого сегмента, н 
а вакуолизация, резкая атрофия с уменьшение 


СеГМентов 
(до Трети, 
ов ОСтав- 


ми округ. 





Рис. 52. Спинной мозг. Передний рог, вакуоли- 
зация клеток. Окраска тионином. 





Рис. 53. Спинной мозг. Шейный ‚Отдел, 
столб, гибель волокон, пятнистый вид ткани. 


боковой 
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% м, ением (рис. 52). Нормальных клеток нет; с 
ю Ч Л ое ) Е к нет; разрастание глии за- 
к м метно В передних рогах и боковых столбах. 
а Е отрезок шейных сегментов грубо изменен: 
| е лел А е < ы ерет < тб е , у 
|. на весьмг 7 оне боковых и передних столбов отчетливо за- 


метны очаги гибели ткани; по всей периферии этого отрезка и зад- 
них столбов имеется много крупных пустот (рис. 553). На продоль- 
ных срезах виден распад миелиновой оболочки и гибель осевых 
цилиндров, в последних — фрагментация, булавовидные утолщения 
местами зернистый распад. В передних рогах остались лишь отдель- 





Рис. 54. Спинной мозг. Набухание клетки Кларка. 
Окраска тионином. 


ные бледные и атрофичные волокна. Большинство переднекорешко- 
вых волокон внутри спинного мозга находится в состоянии фраг- 
ментации и распада; в передней белой спайке и заднекорешковых 
волокнах, входящих в спинной мозг, много расширений и четкооб- 
разных вздутий; местами в них виден распад. Передние и часть 
задних корешков очень бледно окрашены; в передних корешках 
много очагов гибели и крупных пустот. 


лнокровны, ИХ периваскуля рные пространст- 


Сосуды резко по: х 
ва расширены, стенки их в передней щели, передних рогах.и боко- 


вых столбах слегка утолщены, Имеются участки кровоизлияния 
в передних и задних рогах и В боковых столбах. В передней щели, 
передних рогах и боковых столбах обнаружены явные вокругсо- 
судистые лимфоидные инфильтраты; максимально они выражены 

в области четвертого сегмента. 
Грудной отдел. В нижних грудных сегментах (восьмом- 
двенадцатом) передних Рогов сохранилось больше клеток, чем 
в верхних; в большинстве срезов первого-седьмого грудных сег- 
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наружить ни одной клетки. В оставшихс 
ментов не ато г т рн — вакуолизация, сморщивани, од. 
же ее уменьшение, округление и пикноз других. Спаечных 
них, рез задних рогах тоже мало, большинство оставшихся ат ы. 
И В столбах Кларка явное выпадение клеток, местами дости. 
р. половины их общего количества (рис. 54), ав сохранив. 
шихся— хроматолиз; часть клеток резко атрофична и густо окра. 
шена. Пигментная инфильтрация видна в единичных клетках; ней. 
ронофагия клеток Кларка наблюдается на уровне десятого грудного 





Рис. 55. Спинной мозг. Выпадение клеток, нейронофа- 
гия клеток Кларка. Окраска тионином. 


сегмента (рис. 55). В боковых рогах атрофия, резкое уменьшение 
и округление клеток, ядра которых не различимы. Пролиферация 
глии заметна в передних рогах, боковых и отчасти в задних столбах. 

Изменения в белом веществе такие же, как и в шейном отделе; 
весь передне-боковой отрезок (от первого до восьмого сегмента) 
и периферия задних столбов подверглись перерождению; на попереч- 
ном срезе спинного мозга определяется много крупных пустот 
(рис. 56). В передних рогах нижних грудных (девятого-двенадца“ 

. того) сегментов наряду с хорошо окрашенными имеются и бледные, 
атрофичные волокна. Внутриспинальные и заднекорешковые во“ 
локна, а также передняя белая спайка сохранялись лучше, чем В 
верхних сегментах. Передние и часть задних корешков в верхних 
сегментах окрашены особенно бледно и содержат много очагов 
пустот. На продольных срезах те же изменения, что и выше. Срезы, 
окрашенные шарлахом, показывают, что миелиновые шары выпали 
как в боковых, так и в передних столбах. 

Сосуды резко полнокровны; разрастание их заметно в перед- 
них рогах, боковых и передне-боковых столбах. Стенки сосудов 
передней щели, задней перегородки, передних рогов и боковых стол- 
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бов слегка утолщены; в этих зонах обнаружены околососудистые 
лимфоидные инфильтраты, главным образом в верхних сегментах 

Пояснично - крестцовый отдел и конский 
хвост. В передних рогах поясничных сегментов сохранилось 
до трети, а в крестцовых — до половины общего количества клеток. 
Среди оставшихся клеток лишь единичные имеют сравнительно 
хорошую окраску и нормальную структуру, в остальных наблюдает- 
ся вакуолизация и фрагментация отростков, отдельные клетки за- 
полнены ‹пигментом. В передних. рогах третьего поясничного сег- 





Рис. 56. Спинной мозг. Задние столбы; гибель воло- 
кон, пятнистый вид ткани. 


мента заметна нейронофагия. Пролиферация глии отчетлива в перед- 
них рогах и боковых столбах первого-третьего сегментов. 

Патологические изменения в белом веществе передних трех сег- 
ментов такие, как и в грудных, на уровне четвертого-пятого пояснич- 
ных сегментов зона перерождения суживается и в крестцовых она 
занимает лишь периферию боковых столбов. В передних рогах много 
нормальных волокон, передняя белая спайка и заднекорешковые 
волокна без изменений. На продольных срезах такие же изменения, 
как и в грудных сегментах. 

Сосуды по-прежнему полнокровны. Скудные лимфоидные ско- 
пления обнаружены вокруг сосудов В передних рогах и боковых 
столбах. 

Часть корешковых пучков конского хвоста окрашена очень 
бледно, в них много пустот. Сосуды резко полнокровны; стенки не- 
которых из них слегка утолщены. Незначительные лимфоидные 
скопления встречаются в единичных сосудах и бледных пучках- 

Ниже приводится схематическое изображение перерождений 
белого вещества и изменений серого вещества в центральной нервной 
системе (схема 4). 
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Эпикриз. Мужчина 56 лет. Продолжительность 
болезни 1 год 21/з месяца. Заболевание началось с рас- 
стройств речи и глотания, которые постепенно усиливались. 
Наступила общая прогрессирующая слабость, особенно 
в конечностях, больше в руках. У больного была выражен- 
ная атрофия мышц языка и рук, особенно, мелких мышц 
кистей с фибриллярными подергиваниями. Имели место 
расстройства функций глазодвигательного, отводящего, 
тройничного, лицевого, языкоглоточного, блуждающего и 
подъязычного нервов. Резко повышены сухожильные и 
надкостничные рефлексы с патологическими знаками. Че- 
люстной рефлекс повышен. В последние дни заболевания у 
больного наступила анартрия и полное расстройство гло- 
тания. Смерть от тяжелых повреждений ствола мозга. 

Патоморфологические изменения в этом случае отли- 
чаются значительным распространением с поражением 
главным образом всего корково-мышечного пути с его про- 
водниками и клеточными образованиями. - 

Этот случай характеризуется одной важной особен- 
ностью: сосудисто-воспалительными реакциями, выражен- 
ными весьма интенсивно во всех отделах центральной 
нервной системы. Сопоставление гистопатологических из- 
менений с данными клинических наблюдений показывает 
полное их соответствие. 

Основной клинический синдром бульбарных нарушений 
соответствует гибели клеток в ядрах [Х, Х, ХИ пары че- 
репномозговых нервов. Грубые атрофии мышц и пара- 
личи конечностей — результат гибели клеток в передних 
рогах спинного мозга и перерождений пирамидных пучков. 
Патологические изменения некоторых образований не по- 
лучили клинического выражения ввиду сохранности боль- 
шей части их нормальной ткани (медиальная и боковая 
петли, верхние мозжечковые ножки, задние продольные 
пучки) и полной компенсации погибших волокон. 

Пять наших наблюдений мы объединили в одну группу. 
Они относятся к бульбарной форме бокового амиотрофи- 
ческого склероза, характерной чертой которой. является 
начало заболевания с расстройств речи и глотания и даль- 
нейшее быстро прогрессирующее течение. В среднем про- 
должителиноети болвнни — Взор Нерезкоесвииныи: 
затруднение речи и глотания быстро достигало степени 
анартрии и почти полной невозможности глотать. Во всех 


случаях была резко выражена атрофия мышц языка с ‚> 
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риллярными подергиваниями. Атрофия скелетных мыш 
В ОСнНОВНОМ обнаруживалась на верхних конечностях 
резче в дистальных отделах. Грубые параличи конечно, 
стей, наблюдаемые при пояснично-крестцовой и шейно. 
грудной формах, здесь не имели места. В верхних конеч. 
ностях преобладал атрофически-спастический парез, в но. 
гах движения сохранялись почти до последних дней жизни 
больного, хотя и отмечалось резкое понижение силы и 
тонуса; при этой форме черепномозговые нервы страдали 
чаще и больше, чем при первых двух. В большинстве слу. 
чаев клинически определялись поражения от [Ш до ХИП па- 
ры нервов. 

Патоморфологические изменения в этих случаях соот- 
ветствуют клиническим проявлениям. Максимально пора- 
жается продолговатый мозг. Ядра черепномозговых нер- 
вов — подъязычных, добавочных, блуждающих, языко- 
глоточных, лицевых, отводящих, отчасти слуховых и глазо- 
двигательных и двигательной порции тройничных, —как 
правило, вовлекаются в патологический процесс. Из них 
больше всего страдают ядра ХИ, Х, УП и Х! пары нервов; 
в первых четырех клетки гибнут почти полностью, остав- 
шиеся резко изменены. Можно утверждать, что при буль- 
барной форме бокового амиотрофического склероза черепно- 
мозговые нервы постоянно бывают повреждены, притом 
грубее, чем при остальных двух формах. Интенсивность 
патологического процесса сохраняется и в ближайших к про- 
долговатому мозгу отделах нервной системы в варолиевом 
мосту, шеином и верхне-грудном отделах спинного мозга. 
Второй особенностью этой формы является относительная 
сохранность ганглиозных клеток в передних рогах, в крест- 
цовых, поясничных и даже шейных сегментах, где часто 
остается треть и даже половина клеток. Большинство остав- 
шихся клеток патологически изменено, но все же они суще- 
ствуют. Изменения белого вещества в крестцовых сегмен- 
тах минимальны. Третью особенность составляет поражение 
волокон передней белой спайки, заднекорешковых, 07- 
части задних столбов. Начиная с верхних грудных сегмен- 
тов спинного мозга и систем заднего продольного пучка, 
медиальной и боковой петель, верхних, отчасти нижних 
и средних мозжечковых ножек, в мозговом стволе перерож- 
дение этихо систем выражено более постоянно при этой 
форме бокового амиотрофического склероза. Сосудисто- 


инфильтративные реакции сильнее выражены в продол- 
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говатом мозгу, затем в шейных сегментах и нижних отделах 
варолиева моста. Четвертую особенность составляет бы- 
строе течение болезни ( от 9 месяцев до 2 лет). Если буль- 
барный синдром при шейно-грудной и пояснично-крест- 
повой формах является последним, завершающим этапом 
то при бульбарной форме бокового амиотрофического скле- 
роза этот синдром служит началом болезни. Микроскопи- р 
цеское изучение показывает, что по мере удаления от места 
возникновения интенсивность процесса постепенно умень- 
пается книзу и кверху. Следовательно, можно допустить, 
что патологический процесс при бульбарной форме боко- 
вого амиотрофического склероза имеет нисходящий и вос- 
ходящий характер. 

Бульбарная форма бокового амиотрофического скле- ,. 
роза отличается особенно быстрым, катастрофическим 


› ЯЗЫК. 

ь течением. Хотя процесс распространяется на всю централь- 
ем ную нервную систему, все же решающее значение имеет 
р синдром бульбарных расстройств, который и приводит 
т ерв больного к смерти. 

Й 

0, остав* жж 
ри буль" * 
черепно Морфологические изменения в 16 случаях имеют много 
_ притом общего. Однако с нашей точки зрения выделение трех форм 
СивноСтЬ бокового амиотрофического склероза имеет не только кли- 
их кипр ническое, но и патоморфологическое обоснование, так как 
золиевом каждая из трех форм имеет свои гистопатологические о69- 
о мозга. бенности. 

‚ольНаЯ Пояснично-крестцовая форма характеризуется как кли- 


ническими, так и патоморфологическими особенностями. 


В Для нее типично начало заболевания с нижних конеч- 
Де. дв ностей; позднее присоединяются бульбарные нарушения, | 
но ОСТ часто наблюдается снижение или угасание сухожиль- | 
ни ных рефлексов на ногах. 
се В патоморфологической картине обращает внимание 5 
раже г тяжелое поражение пояснично-крестцового отдела спин 
г". ного мозга с частичной сохранностью крупных клеток в шей- К: 
сет о! ных сегментах, относительно незначительным поражением И 
С убво ядер черепномозговых нервов и нерезкими изменениями р 
): ИХ в других системах мозгового ствола. 2 | 
#1 ый Патологический процесс при пояснично-крестцовой форме Е 
ой бокового амиотрофического склероза начинается с нижних | 


принимает восходящее направ- 


сегментов спинного мозга, 
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ление и в дальнейшем распространяется на всю нервную 
СисСтеМУв 

Шейно-грудная форма бокового амиотрофического скле. 
роза отличается началом с верхних конечностей, атрофи- 
чески-спастическим параличом рук и спастическим пара- 
личом нижних конечностей. При этой форме нередко сни- 
жаются или выпадают сухожильные рефлексы на руках. 
Бульбарный синдром присоединяется раньше, чем при пер- 
вой форме. Патоморфологически отмечается полная гибель 
крупных ганглиозных клеток в шейных и верхне-грудных 
сегментах и значительная сохранность их в пояснично- 
крестцовом отделе. Белое вещество бывает максимально 
поражено в шейных и минимально в пояснично-крестцовых 
сегментах. Ядра черепных нервов и другие системы в мозго- 
вом стволе поражаются чаще и интенсивнее. 

Патологический процесс при шейно-грудной форме бо- 
кового амиотрофического склероза начинается в шейных 
сегментах, принимает нисходящее и восходящее направ- 
ление и в дальнейшем распространяется на всю нервную 
систему. 

Бульбарная форма бокового амиотрофического скле- 
роза всегда начинается с нарушения речи или акта глотания 
с последующим атрофически-спастическим парезом в верх- 
них конечностях и спастическим в нижних. Грубые 
параличи конечностей, особенно нижних, наблюдаются 
сравнительно редко. Рефлексы, как правило, не только 
не выпадают, но обычно резко повышены. 

В этих случаях гистопатологические изменения в про- 
долговатом мозгу были особенно тяжелыми. Ядра черепно- 
мозговых нервов поражаются сильнее, чем при первой и 
второй формах. Было установлено, что ядра подъязычных 
и блуждающих нервов погибали почти полностью. Только 
при этой форме отмечены изменения в солитарных пучках. 
Пирамидные пучки, корешковые волокна большинства 
черепных нервов подвергались ‘тяжелому перерождению, 
другие системы в мозговом стволе поражались, как пра- 
вило, притом намного сильнее, чем при других формах. 

шеиных сегментах сохранилось до трети крупных 
ганглиозных клеток, ав пояснично-крестцовых ==. до а. 
Е было, в нижних сегментах спинного 
ты перерождений в крестцовых сегментах зани- 
лишь периферию боковых столбов. 


Патологический процесс при бульбарной форме боко- 
100 ь 


















= 














25, == 

















И 
— 

















тина | И 
ЗНА (3%) г 











Юрме бо- 
шейных 
направ 

нервную 


го скле- 
глотания 
д В Верх 

Грубые 
подаются 
е только 










































































вого амиотрофического склероза начинается ‚в продолгова- 
том мозгу, принимает нисходящее и восходящее направление 
ив дальнейшем распространяется на всю нервную систему. 

Каждая из трех форм бокового амиотрофического скле- 
оза характеризуется началом болезни с определенных от- 
делов и дальнейшим своим клиническим развитием. 

К пояснично-крестцовой форме можно отнести первый 
случай А. Я. Кожевникова (1883), И. И. Иванова (1903), 
П. А. Преображенского (1904), М. Н. Жуковского (1906), 
М.С. Маргулиса (1914, 1947), К. Н. Третьякова (1924), 
М. Яковицкого (1924), А. И. Златоверова и Л. А. Шен- 
дерова (1927), В. Н. Русских и П. К. Симонова (1935), 
Н. М. Иценко (1935), Г. Г. Соколянского (1939) и один 
случай К. А. Шутесса (1948). 

К шейно-грудной форме относятся: второй случай 
А. Я. Кожевникова (1885), И. П. Мержеевского и 
Л. Ф. Эрлицкого (1883), один случай В. К. Рота (1895), 
шесть случаев М. С. Маргулиса (1914, 1933, 1947), 
С.Н. Давиденкова (1996), один случай Г. Г. Соколянско- 
го (1939), С. К. Понятовской и Т. И. Дрозилина 

(1940). 
К бульбарной форме следует отнести первый случай 
М.Н. Жуковского (1904), Е. Л. Вендеровича и М. П. Ни- 
китина (1913), М. В. Кочергина (1928), 2 случая А. И. Бур- 
назяна (1932), 5 случаев М. С. Маргулиса (1933 и 1947) 
и один случай П.А. Варно (1936). 

Изучение историй болезней дало возможность сравни- 
тельно легко распределить их соответственно нашей клас- 
сификации. Однако это удалось сделать не во всех случаях 


из-за отсутствия подробных историй болезней. К послед- 


ним относятся 3 случая В. А. Муратова (1889), 2 случая 
В. К. Рота (1895), 2 случая Г. Г. Соколянского (1936) и один 
случай А. В. Соболева (1937). Все приведенные наблюде- 
ния относятся к боковому амиотрофическому склерозу. 
Специфических методов лечения больных боковым 
амиотрофическим склерозом несуществует. Мы применяли 
всем больным В ОСНоВНоМ общеукрепляющее лечение. 
В 8 наблюдениях было проведено лечение витамином Г, 
но без всякого эффекта. Антибиотики не применялись, так 
как в то время в нашем распоряжении их не было. 
Задача состоит в том, чтобы безотлагательно начать 
поиски новых специальных методов лечения этого тяжело- 


го заболевания. 
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Клиническая картина бокового амиотрофического скле. 
роза, выделенного еще в семидесятых годах прошлого 
столетия в самостоятельную нозологическую единицу, 
была настолько характерна, что последующие наблюдения 
мало прибавили к ней. Атрофии скелетной мускулатуры 
с фибриллярными подергиваниями, атрофически-спасти- 
ческие и спастические параличи конечностей без расстройств 
чувствительности и ядерное поражение ряда черепномоз- 
говых нервов составляют основные признаки бокового 
амиотрофического склероза, которые описаны во всех 
учебниках и руководствах по невропатологии. Обнару- 
жение каждого нового признака, выходящего за рамки 
указанного симптомокомплекса, заставляло либо отка- 
заться от диагноза бокового амиотрофического склероза, 
либо считать случай атипичным, не укладывающимся в пред- 
ставление «системности» процесса. Однако к настоящему 
времени накопилось много фактов, расширяющих клини- 
ческие рамки бокового амиотрофического склероза. 

У всех наших больных наблюдались симптомы пораже- 
ния черепномозговых нервов — 1Х, Хи ХИ пары; Х1 
пара часто вовлекалась в процесс, но степень выпадения 
функций была меньше, чем в других нервах. Поражения 
двигательной порции тройничных нервов отмечены в 6 
описанных нами случаях (7, 9, 12, 13, 14 и 16), парезы 
отводящих нервов — в трех (10, 13, 15), поражения лице- 
вых нервов по периферическому типу в 8 случаях (6, 9, 
10, 12, 13, 14, 15 и 16). Клинически не было симптомов 
выпадения Ги УП пар нервов. Нарушение функций гла- 
зодвигательного нерва мы наблюдали в 3 случаях (10, 13, 14). 

Атрофия скелетных мышц принадлежит к характерным 
симптомам бокового амиотрофического склероза. 

А. Я. Кожевников, П. А. Преображенский, В. К. Рот, 
Шарко, Мари отмечали у больных боковым амиотрофиче- 
ским склерозом субъективные и объективные расстройства 
чувствительности, но они считали их атипичными для дан- 
ного заболевания. 

Боли отмечались нами у 5 больных (случаи 2, 3, 4, 12, 15); 
расстройства чувствительности также в 5 случаях 
(1, 9, 10, 14 и 15): В случае 1 мы отметили расстройства 
чувствительности, в том числе и глубокой мышечно-сустав- 
ной, в дистальных отделах верхних и нижних конечностей 
102 
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типу носок и перчаток. В случаях 9, 10 имелась болез- 
тах выхода тройничных нервов и гипестезии 
отделах конечностей. Вибрационная чув- 
на кистях (наблюдение 14) и на голени (наб- 


по ы 
ненность в мес 


В дистальных 
ствительность 


людение 15) оказалась пониженной. Гипестезия слизи- 
стой задней стенки глотки и рта наблюдалась в одном 
случае (9). 


Расстройство вкуса было обнаружено в 3 случаях 
(10, 14 и 15). Вкус был повышен на кислое и соленое и по- 
нижен на сладкое и горькое. 

У большинства больных имело место не только повыше- 
ние, но и угасание сухожильных рефлексов. Чаще всего 
снижаются, а затем и совсем выпадают ахилловы рефлексы 
(3 случая первой формы). Рефлексы с двуглавых мышц 
были снижены в случаях 1, 2, 6. Брюшные рефлексы от- 
сутствовали у всех больных, кроме двух: у одного (наблю- 
дение 7) сохранились лишь верхние, У одного больного 

(наблюдение 10) они были снижены. В случаях | и 2 пато- 
логических рефлексов не отмечено: во всех остальных они 
отчетливо определялись, причем чаще всего встречался 
рефлекс Россолимо (11 случаев), на втором месте стоит 
рефлекс Бабинского (9 случаев), на третьем —— Жуков- 
ского (8 случаев) и на четвертом месте — Бехтерева (4 слу- 

чая). Таким образом, чаще всего обнаруживалась сгиба- 

тельная группа патологических рефлексов. Рефлекс с ниж- 

ней челюсти был повышен в 6 случаях (6,9, 10, 12, 13 и 14). 


Рефлексы орального автоматизма чаще были выражены при 


второй и третьей форме бокового амиотрофического скле- 
роза. 


Нарушение психики По параноидно-шизофренному 


типу описано многими авторами (В. Н. Русских, К. Н. Тре- 
тьяков и Аморин, Пилы, Фрагнито, Богарт). Мы таких 
расстройств не наблюдали. У 3 больных (5, Эи 10) от 
мечалось снижение памяти, критики, слезливость и эмоцио- 
нальная лабильность. Таким образом, нужно считать, 
что при боковом амиотрофическом склерозе в подавляющем 
большинстве случаев грубых расстройств психики не бы- 
вает. 

Мы не останавливаемс 
амиотрофического склероз 
изучена. 


я подробно на клинике бокового 
а, так как она достаточно хорошо 





Глава Ш 


ГИСТОПАТОЛОГИЯ 
ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
ПРИ БОКОВОМ АМИОТРОФИЧЕСКОМ СКЛЕРОЗЕ 


Приведенные в предыдущей главе описания морфоло- 
гических изменений центральной нервной системы пока- 
зывают, что при боковом амиотрофическом склерозе они 
значительны и более распространены, чем принято счи- 
тать. Попытаемся обобщить результаты наших гистопато- 
логических исследований, изучения 16 случаев бокового 
амиотрофического склероза, сопоставив их с литератур- 
ными данными. 

Ввиду того что микроскопическое исследование проводи- 
лось во всех отделах головного и спинного мозга, целесооб- 
разно сначала изложить топографию найденных изменений, 
а уже затем перейти к описанию состояния отдельных тка- 
невых элементов центральной нервной системы. 


1. ТОПОГРАФИЯ МОРФОЛОГИЧЕСКИХ ИЗМЕНЕНИЙ 
В ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЕ ПРИ 
БОКОВОМ АМИОТРОФИЧЕСКОМ СКЛЕРОЗЕ 


Кора больших полушарий 


Мягкие мозговые оболочки, как правило, были полно- 
кровными, а крупные сосуды их растянуты кровью. Во 
многих случаях отмечены мелкие, а порой крупные оболо- 
чечные кровоизлияния. В 12 случаях они локализовались 
в области центральных извилин и лобной коры, в трех 
случаях кровоизлияния были обнаружены в затылочной, 
в одном случае — в височной области и в одном случае — 
в области аммонова рога. Утолщение мягкой оболочки с про- 
лиферацией ее элементов обнаружено в 7 случаях на уровне 
центральной и лобной коры и в 2 случаях в теменной, ви- 
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сочной и затылочной областях. Изменения в оболочке бь 
более выражены на выпуклой поверхности ть 
мозга. 

Двигательная область. Прежде всего сле- 
дует подчеркнуть явное выпадение ганглиозных клеток 
которое не ограничивается третьим и пятым слоями коры, 
как об этом сообщается в литературе, а отмечается во всех 
слоях, начиная от второго, что особенно хорошо выражен 
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Рис. 57. Передняя центральная извилина. Вто- 
рой слой, пролиферация палочковидных форм 
1Й микроглии. Окраска по Белецкому. 


при бульбарной форме бокового амиотрофического скле- 

роза. Однако в третьем и пятом слоях выпадение было 

всегда максимальным. В этих двух слоях обнаруживались 

Е довольно большие очаги запустений, возникнувшие вслед- 
о ствие исчезновения целых групи клеток. Изменения остав- 
шихся клеток касались в основном тех же, третьего и пя- 

того, слоев. Клетки были резко атрофичны, часто весьма 
бледно окрашены и сморщены; некоторые имели узкое 
удлиненное тело и далеко простирающиеся штопорообразно 
извитые отростки; ядра в них не различались. Гигантские 
клетки Беца сохранялись лишь единицами, а в 5 случаях 
их вовсе не удалось обнаружить. Как правило, наблюдалась 
незначительная или умеренная инфильтрация клеток пиг- 
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Ментом; лишь в 4 случаях можно было отметить заполнение 
пигментом отдельных клеток третьего и пятого слоев, 
В глубоких отделах коры наблюдался отчетливый сател. 
литоз. Во многих крупных клетках нейрофибриллярную 
сеть обнаружить не удалось; в отдельных клетках третьего 
слоя ивединичных клетках Беца можно было установить 
огрубение, спаяние, а иногда и распад нейрофибрили. 
Изредка наблюдалась нейронофагия клеток Беца. 
Изменения глии в указанных участках коры были отчет- 


Рис. 58. Теменная область. Пролиферация палочко- 
видных форм микроглии. Окраска по Хортега. 


ливы. В сером веществе, главным образом во втором и треть- 
ем слоях, всегда наблюдалась значительная пролифера- 
ция микроглиальных элементов, особенно палочковидных 
форм микроглии (рис. 57—58). Среди пролиферированной 
микроглии часто отмечалось много гипертрофированных 
элементов. Узелки микроглии были обнаружены в 7 слу- 
чаях, они были разбросаны по всему подкорковому белому 
веществу и в некоторых случаях их было больше в задних 
центральных извилинах. В белом веществе всегда обнару- 
живалось много  асгроцитов, хорошо выявлявшихся 
при импрегнации серебром (рис. 59 и 60). 

подкорковом белом веществе и глубоких слоях коры 
всегда имелось много мелких и крупных очагов разреже- 








ния нервной ткани, ‘которые часто простирались до треть- 
его слоя, а иногда сливались в довольно крупные очаги. 
Слой радиарных волокон всегда был разрежен, многие 
волокна были бледно окрашены, утолщены, имели расши- 
рения; местами наблюдался распад волокон (рис. 61) 
В тангенциальных волокнах также отмечались поблед- 
нение, истончение, изредка же расширения и четкообраз- 
ные вздутия. Изменения в радиарных волокнах всегда были 
сильнее выражены, чем в тангенциальных. 





Рис. 59. Парацентральная долька. Пролиферация 
астроцитов в подкорковом белом веществе. Окраска 
по Кахалу. 


Сосудистые изменения в коре и ее подкорковом белом 
веществе были умеренными. Полнокровие сосудов отме- 
чалось всюду; особенно хорошо оно было заметно на бен- 
зидиновых препаратах, на которых была видна густая 
сеть мелких и крупных сосудов в сером веществе, главным 
образом в первом-третьем слоях (рис. 62). Крупные со- 
Суды оказывались постоянно растянутыми кровью. Раз- 
растание сосудов наблюдалось во втором-третьем слоях 
коры. Изредка отмечалось ожирение стенок капилляров. 

ролиферация эндотелиальных элементов в Мелких со- 
СУдах и капиллярах наблюдалась часто, главным образом 
во втором-третьем слоях; иногда она была настолько зна- 
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чительна, что почти закрывала просвет сосуда. Кровоизлия. 
ния обнаруживались только в первом слое коры; реже 
они проникали несколько. глубже и доходили до третьего 
слоя. 

В подкорковом белом веществе, реже в сером, мы нахо- 
дили слабо выраженные околососудистые лимфоидные ИН: 
фильтраты, причем пролиферация периваскулярной оли- 





Рис. 60. Аммонов рог. Пролиферация астроцитов. 
Окраска по Кахалу. 


годендроглии была отчетливо выражена. Лучше всего она 
обнаруживалась на окрашенных тионином препаратах 
и часто занимала все подкорковое белое вещество. Можно 
Утверждать, что чем меньше было лимфоидных инфильтра- 
тов, тем интенсивнее была пролиферация околососудистой 
олигодендроглии. В некоторых случаях значительные лим- 
фоидные инфильтраты сочетались с умеренной пролифера- 
цией адвентициальных клеток и периваскулярным отло- 
жением зеленоватого пигмента. 

Все указанные изменения были значительно сильнее 
выражены в средней и нижней трети передних центральных 
извилин. 

В лобной доле выпадения и патологические изменения 
клеток коры, пролиферация микроглии и астроцитар- 


ной глии, изменения в подкорковом белом веществе и сосу- 
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дисто-и нфил ьративные реакции были такими же, как и в дви- 
гательной области. Следует отметить, что в лобной доле 
эти изменения менее интенсивны. Изменения в области 
лобного полюса и орбитальной части коры были менее вы- 
ражены, чем в лобных извилинах, лишь в случае 9 пораже- 


Рис. 61. Шпорная борозда. Гибель ра- 
диарных волокон, варикозное расшире- 
ние их. 


ние подкоркового белого вещества орбитальной коры (раз- 
режение ткани) было более значительным, чем в остальных 
лобных отделах. Узелков микроглии в случае 7 было зна- 
чительно больше в подкорковом белом веществе лобных 
извилин, чем в тех же отделах центральных областей. 
В теменной доле крупные пирамидные клетки выпали 
В основном в третьем-пятом слоях, местами обнаружива- 
лись большие запустения; оставшиеся клетки были изме- 
нены, в них наблюдался хроматолиз, пигментная инфильт- 
рация и значительная степень атрофии. 
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Пролиферация микроглии во Втором вены слоях 
коры и астроцитоз в белом веществе ыли такие же, как 
в центральной и лобной областях, а в одном случае даже | 
жение: подкоркового белого вещества отмечено и 
в 13 случаях. Оно выражалось в наличии мелких и крупных и 
пустот, разрежении слоя радиарных и тангенциальных 
волокон с расширением, вздутием и распадом. Эти изме 





Рис. 62. Задняя центральная извилина. Второй-тре- 
тий слой; полнокровие. 


нения белого вещества в 2 случаях были выражены в Те- 
менной доле сильнее, чем в центральной и лобной областях. 

Вокруг отдельных сосудов белого вещества коры темен- 
ной доли имелись лимфоидные скопления; в подкорковом 
белом веществе наблюдалась значительная пролиферация 
периваскулярной олигодендроглии. 

Височная доля. В третьем и пятом слоях височ- 
ных извилин наблюдалось выпадение пирамидных клеток, \ 
но в меньшей слепени, чем в других отделах коры. Большин- 3 
ство сохранившихся клеток было изменено (атрофия, смор- ` 
щивание); в оставшихся содержалось небольшое количество 
пигмента; в глубоких слоях отмечался нерезкий сател- ь 4 

с литоз. № 
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Изменения глии соответствовали описанным выше 
В одном случае гипертрофия микроглии во второй височ- 
ной извилине была выражена резче, чем во всех остальных 
отделах коры. 

Изменения в подкорковом белом веществе — очаги раз 
режения ткани, гибель радиарных и побледнение танген- 
циальных волокон — отмечены в 14 случаях; в 2 случаях 





Рис. 63. Мозолистое тело. Гибель ткани. 


они были выражены здесь значительно больше, чем в лоб- 
ной и теменной долях. 

Сосудисто-инфильтративные изменения в сером и белом 
веществе были весьма скудны. Однако пролиферация пери- 
васкулярной олигодендроглии и здесь оказалась значи- 
тельной, хотя и меньшей, чем в лобно-теменных долях. 
В височных извилинах изменения были менее выражены, 
чем в теменных, и значительно меньше в коре и белом ве- 
ществе аммонова рога. 

В зубчатой пластине обнаружено разрежение слоя зерен 
с выпадением целых клеточных групп. 

атылочная доля. В третьем слое и в глубо- 
ких слоях коры имеются выпадения отдельных клеток. 
Среди хорошо сохранившихся обнаружены отдельные клет- 
КИ в стадии атрофии и сморщивания.- В четвертом слое 
1 





оры во всех случаях отмечается явное разрежение и вы. 
к 
падение отдельных групп клеток. аа 06 
В 12 случаях в белом подкорковом вещес наружена 
азрежение ткани, мелкие и крупные пустоты, в слое ра. 
ь ых и тангенциальных волокон (в меньшей степени) 


видно побледнение, волокна местами имеют расширения 
и вздутия и даже отмечается их распад. 


Рис. 64. Семиовальный центр. Гибель ткани. 


Как и в остальных отделах коры, сосуды затылочной 
области полнокровны, многие растянуты кровью. В подкор- 
ковом белом веществе отчетлива я пролиферация вокруг- 
сосудистой олигодендроглии. 

Разрастание сосудов отмечено: главным образом в сером 
веществе. 

Указанные изменения затылочной области лучше всего 
выражены в 5 случаях бульбарной формы. С 

Мозолистое тело и семиовальный 
центр. На срезах из различных участков мозолистого 
тела и семиовального центра обнаруживается значитель- 
ное разрежение ткани; во многих местах. наблюдаются рас- 
ширения, четкообразные вздутия и распад нервных волокон, 
часто с гибелью осевых цилиндров (рис. 63 и 64). Отме 
чается выраженная пролиферация астроцитарной глии. 


казанные изменения более интенсивны в. передних и сред- 
112 












них отделах мозолистого тела и семиовального центра. Ли- 
тературные данные по поводу изменений в коре болыших 
полушарий Довольно разнообразны. 

А. Я. Кожевников, И. И. Иванов, М. Н. Жуковский 
Г. Г. Сокояянский, Росси и Русси, Хессин и Дэвисон 
обнаружили выпадения клеток; атрофию и хроматолиз 
оставшихся клеток — лишь в передних центральных из- 
вилинах. Е. Л. Вендерович и М. П. Никитин обнаружи- 
ли изменения в передней и задней центральных извили- 
нах, а также в парацентральной дольке, теменной, височ- 
ной и затылочной долях коры, в передних отделах мозолис- 
того тела и семиовального центра. 

М. С. Маргулис отметил атрофию, хроматолиз и «пиг- 
ментное перерождение» в пирамидных клетках передней 
центральной, лобных и височных извилинах, а также пере- 
рождение главным образом тангенциальных волокон. Он 
указывал также на пролиферацию микроглии в сером, а мак- 
роглии — в белом веществе. 

Богарт из 9 гистологически обследованных им случаев 
бокового амиотрофического склероза обнаружил измене- 
ния третьего и пятого слоев коры в передней центральной 
извилине —в 8 случаях, в задней центральной извилине — 
в 5, в парацентральной дольке — в 4, в лобных — в 7, в те- 
менной — водном и в затылочной доле -— в 3 случаях. Пе- 
рерождение радиарных и тангенциальных волокон отме- 

чалось на уровне четвертого-пятого слоев коры. 
А. И. Бурназян, В. Н. Русских и П. К. Симонов об- 


наружили атрофию, «пигментное перерождение» и нейро- 
етьего и пятого слоев 










вой нофагию пирамидных клеток тр з й 
ло , в передней и задней центральных, лобной, теменной и ви- 
до сочной извилинах коры. А. И. Бурназян отметил также 
ору гибель нейрофибриллярной сети и расширение и разре- 
о жение тангенциальных волокон. 
; р Наши исследования показали, что изменения в Коре 
больших полушарий при боковом амиотрофическом скле- 
$ вое” розе возможны во всех слоях и отделах, однако преимущест- 


венно бывает поражена двигательная зона и больше всего 
третий и пятый слои. Мы постоянно находили пролифе- 
рацию микроглии в сером веществе коры и АСОИ 5 
в белом; кроме того, в подкорковом белом веществе ря 
чаях мы обнаружили много рассеянных узелков р 
ГЛии. 
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Область подкорковых образований, 
Наши исследования показали, что в подкорковых серых об. 
разованиях, зрительных буграх, внутренних и наружных 
сумках имеются изменения. 

В бледных ядрах было обнаружено выпадение многих 
клеток, в оставшихся — хроматолиз, сморщивание и очень 
часто склероз. Отростки склерозированных клеток были 
удлинены и штопорообразны. Реже наблюдалось умень- 
шение клеток в объеме и их пикноз. В 2 случаях была об- 
наружена нейронофагия крупных клеток. 

В скорлупе и головке хвостатого ядра отмечались выпа- 
дения отдельных крупных клеток и разрежение мел- 
КИХ. 

Среди сохранившихся крупных клеток наряду с нормаль- 
ными встречалось много атрофичных и сморщенных, имел 
место хроматолиз. В одном случае обнаружена двуядер- 
ная клетка, 

Взрительных буграх найдено выпадение как отдельных, 
так и целых групп клеток. В большинстве оставшихся 
клеток наблюдался центральный, реже периферический 
хроматолиз. Во многих клетках отмечалась незначитель- 
ная пигментная инфильтрация. В 5 случаях многие клетки 
были заполнены пигментом, занимали краевое положение, 
а в большинстве случаев они вовсе не различались. Всюду 
встречались отдельные клетки, уменьшенные в объеме, 
округленные, без видимых ядер и отростков. В одном случае 
была найдена двуядерная клетка. В подушке зрительного 
бугра изменения были менее интенсивны, чем в других его 
отделах. 

В паравентрикулярных ядрах, в подбугорном и маммил- 
лярных телах наблюдался лишь хроматолиз клеток, 
причем в последних изменения касались особенно тех кле- 
ток, которые располагались по периферии. 

На окрашенных тионином препаратах постоянно отме- 
чалась пролиферация глии в пучках белых волокон блед- 
ного ядра, скорлупы и во внутренней капсуле. Препараты, 
импрегнированные по Белецкому и Хортега, показали 
значительную пролиферацию микроглии в скорлупе, го- 


ловке_ хвостатого ядра, зрительных буграх, в меньшей 
степени — в бледных ядрах. 


Поражение волокон отмечено не только во внутренней, 
но и в наружной и сам 


ой на Й 
А ружной (сарзи]а ех{гета) 
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Во всех наших случаях обнаружены явные изменения 
во внутренней сумке с обеих сторон, а в 3 случаях отмечено 
резкое побледнение всей внутренней сумки, особенно в зад- 
нем бедре; сумка была пронизана крупными пустотами. 
В 5 случаях наблюдалось резкое побледнение заднего 
бедра и колена сумки с огромным количеством пустот. 
В остальных случаях пораженным оказалось только заднее 
бедро. 

На продольных срезах хорошо были видны рас- 
ширения, вздутия и местами полный распад: волокон. 
В 3 случаях наружная сумка оказалась весьма бледной 
и пронизанной массой крупных. и мелких пустот. 

Поражение самой наружной сумки было установлено 
только в одном случае. 

Сосудисто-инфильтративные реакции были очень скуд- 
ны. Сосуды в серых образованиях и во внутренней сумке 
оказались полнокровными. В бледном ядре, скорлупе, 
зрительном бугре и внутренней капсуле вокруг отдельных 
сосудов наблюдались скопления лимфоидных элементов. 
Более значительной оказалась пролиферация периваску- 
лярной олигодендроглии. Разрастание сосудов было от- 

мечено в головке хвостатого ядра, скорлупе, зрительном 
бугре и отчасти в бледных ядрах. 

Большинство авторов не описывало изменений в под- 
корковых серых образованиях и лишь некоторые авторы 
краткс упоминали о них. Так, М.С. Маргулис, В. Н. Рус- 
ских и П. К. Симонов, Н. М. Иценко, Майер, Уэкслер 

и Дэвисон отметили небольшие атрофические изменения 
и хроматолиз в клетках зрительных бугров, бледных ядер, 
скорлупы и подбугорного тела. р 

Наши исследования показали, что изменения, в серых 
ядрах при боковом амиотрофическом склерозе значительны 
и постоянно наблюдаются. 

Со времени А. Я. Кожевникова принято считать, что 
во внутренней сумке при боковом амиотрофическом скле- 
розе бывает поражено лишь заднее бедро. Однако, согласно 
нашим данным, перерождению подвергается как заднее 
бедро, так и колено, а в некоторых случаях и вся внутрен- 
няя сумка. 

Мозжечок. Сосуды оболочек мозжечка всегда 
были полнокровны. В 3 случаях обнаружено кровоизлия- 
ние, а в одном — найдены нерезкие лимфоидные инфильт- 
раты вокруг отдельных оболочечных сосудов. 
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В слое клеток Пуркинье мы постоянно находили их 
> В некоторых случаях (3, 6, 4 И, 13, 15 
выпадение. на болышом протяжении не удавалось обна- 
В этом ая одной клетки. Большинство оставшихся под- 
Е изменению в основном по атрофически-склеро- 
тическому типу, лишь незначительная часть клеток сохра- 
няла нормальную структуру. Одни клетки резко умень.- 

Я шились в объеме, округлились и потеряли отростки, ядер 





Рис. 65. Мозжечок. Резкое полнокровие. Бензидино- 
вая окраска. 


в них нельзя было различить. Другие подверглись смор- 


К м 
щиванию или резкому склерозу, у них имелись длинные, к 36 ь 
штопорообразно извитые и далеко простирающиеся 0т- У ка 
ростки. В отдельных клетках той и другой группы наблю- а ру 
цался хроматолиз. В у т 
В 10 случаях было обнаружено разрежение зернистого Че м 
слоя, главным образом в его поверхностных отделах вблизи . 
слоя клеток Пуркинье, ты о 
зубчатых ядрах также были обнаружены выраженные ки | 
изменения. Во всех случаях наблюдалось резкое выпадение 9% ® 0 б 
клеток, оставшиеся клетки изменены. Во всех случаях м ( ты 
мы постоянно наблюдали уменьшение в объеме, округлен- ы ый к 
ность, пикноз или сморщивание клеток. В 4 случаях об- м \ 
чаружено избыточное накопление- пигмента во многих ма и } 
‹ 116 у м к 
\ ый и А 









клетках, причем ядра в них, как правило, занимали 

вое положение. В остальных случаях я ` 

чительная пигментная инфильтрация, ‘в одном я : 

(случай 13) — нейронофагия. учае 
Глия была умеренно выражена всюду, в 3 случаях на- 

блюдалось разрастание микроглии как в сером, так и в 

белом веществе мозжечка. й 





Рис. 66. Зубчатое ядро. Полнокровие. Бензидиновая 


Я окраска. 
г ‚- 
а 
Е В 10 случаях в белом веществе мозжечка, особенно во- 
;мор” круг зубчатых ядер, обнаружено разрежение и множество 
НЫ, мелких и крупных пустот, местами сливающихся. В этих НИ 
124 участках наблюдалось утолщение, вздутие и распад воло- | 
м кон, т.е. обычная конечная стадия гибели волокон белого и 
бл вещества. 
7 Сосудистые изменения были отмечены во всех случаях 

стве мозжечка; резкое полнокровие 


в сером и белом веще а 
сосудов отчетливо заметно при бензидиновои окраске 


срезов (рис. 65 и 66). На препаратах была видна гу- к. 
стая сеть сосудов, пронизывающих как серое, так и белое [К 


вещество. 

Нерезкие вокругсосудистые лимфоидные инфильтраты | 
наблюдались главным образом в белом веществе. В 2 слу- 
чаях периваскулярная лимфоидная инфильтрация была 
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весьма интенсивна. В белом ежи: фен, п 
ферация периваскулярной олигодендроглии, более 
женной там, где скопления лимфоидных элементов 
скудны. З а 

`Как в отечественной, так и в зарубежной литературе 
общепринято мнение, что кора, белое вещество И зубчатые 
ядра мозжечка при боковом амиотрофическом склерозе 
не бывают поражены. 

Проведенные нами исследования показывают, что ги. 
стопатологические изменения мозжечка и особенно его зуб- 
чатых ядер, на которые до сих пор исследователи мало или 
вовсе не обращали внимания, при боковом амиотрофическом 
склерозе всегда отчетливо выражены. 

Мозговая ножка. Сосуды мягких оболочек 
полнокровны, стенки сосудов утолщены. В 2 случаях (3 и 13) 
отмечено кровоизлияние в оболочки в передних отделах 
НОЖКИ. 

Мы обнаружили значительные изменения и в сером ив 
белом веществе мозговой ножки. 

Изменение ядер блоковых нервов наблюдалось нами в 
7 случаях. В них отмечалось выпадение клеток, атрофия 
и склероз оставшихся, а в отдельных клетках — централь- 
ный хроматолиз. В одном случае (6) была нейронофагия.. 

Ядра глазодвигательных нервов пострадали во всех 
случаях. Трудно было установить, какая группа клеток 
поражена больше, однако преобладали изменения крупных 
клеток. Всюду отмечалось"значительное выпадение" клеток, 
но многие клетки сохранились, что давало возможность 
обеспечить функциональную деятельность ТИ пары череп- 
номозговых нервов. Среди оставшихся клеток было много 
патологически измененных, причем часть подверглась ат- 
рофии и сморщиванию, большинство клеток было несколь- 
ко увеличено в объеме и хроматолизовано: ядра в них за- 
нимали преимущественно краевое положение. 

Относительно изменений клеток церебрального корешка 
тройничного нерва указаний в литературе нет. В наших 


случаях отмечалось заметное выпадение клеток;  остав- 
шиеся клетки почти всегда были довольно крупными, ядра 
в них нельзя б 


ыло различить. Лишь в редких случаях 
(В 9 из 14) сохранившиеся клетки были резко уменьшены 
В объеме, округлены и пикнотичны. 

Наш”материал“не подтверждает общепринятого в лите- 


ратуре мнения, что при”боковом амиотрофическом склерозе 
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красные ядра и черное вещество ножки всегда остаются 
нормальными. 

Во всех наших случаях ‘в красных ядрах отмечено вы- 
падение клеток и хроматолиз многих из оставшихся. Почти 
всюду увеличено количество сателлитов. Многие сохранив- 
шиеся клетки подверглись атрофии и резкому склерозу. 
В 3 случаях (2, 4 и 11) наблюдалась нейронофагия. 
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Рис. 67. Черное вещество мозговой ножки. Гибель 
клеток, глыбки пигмента. Тионин. 


В черном веществе мозговой ножки были найдены зна- 
чительные изменения, наблюдалось выпадение как отдель- 
ных клеток, так и целых их групп. Многие из сохранив- 
шихся клеток подверглись депигментации; местами на зна- 
чительном протяжении не удавалось найти ни одной нор- 
мальной клетки. На местах погибших клеток часто обнару- 
живались либо их отростки, либо мелкие глыбки черного 
пигмента (рис. 67). Очень часто обнаруживали атрофию 
и сморщивание клеток. В 4 случаях (2, 9, 11 и 13) отмечена 
нейронофагия. 

В верхнем и нижнем двухолмии в 10 случаях мы обна- 
ружили лишь полнокровие сосудов и хроматолиз многих 
клеток. 

В литературе имеется очень мало указаний на измене- 
ния в серых ядрах мозговой ножки. В. Н. Русских и 
П. К. Симонов описали небольшие атрофические изме- 
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нения некоторых клеток черного вещества. Н. М. Иценко, 
С. К. Понятовская и Т. И. Дрозилина ее легкую 
атрофию части клеток красных ядер. Марбург считал, 
что ядра блоковых и глазодвигательных нервов поражаются 
редко. В. А. Муратов, В. К. Рот, П. А, Преображенский, 
М. С. Маргулис, Уэкслер и Дэвисон, а также Хессин ука- 
зывали, что серые образования мозговой ножки, как пра- 
вило, не поражаются. 

Обнаруженные нами данные, несомненно, заслуживают 
внимания, так как они определенно указывают на довольно 
частые поражения серых ядер при боковом амиотрофиче- 
ском склерозе. 

Пирамидные пучки в мозговой ножке были поражены 
во всех случаях, хотя и в одинаковой степени. В 5 случаях 
отмечено грубое сплошное перерождение пирамидных во- 
локон, в 2 случаях оно было «пятнистым»: на общем блед- 
ном фоне имелись отдельные большие очаги гибели нерв- 
ной ткани; в случае 5 по всей периферии белых систем ос- 
нования ножки имелось резкое побледнение с очагами круп- 
ных пустот в области пирамидных пучков. В случае 14 
область белых систем была окрашена весьма бледно, а в 
зоне пирамидных путей побледнение усиливалось вслед- 
ствие наличия очагов пустот. Во всех случаях вся зона пи- 
рамидных пучков была пронизана крупными пустотами. 
В 7 случаях отмечено значительное побледнение внепира- 
мидных систем (лобно- и височно-мостовых путей). 
'ОЁПомимо проводниковых систем основания ножки, в зна- 
чительной степени страдали также медиальная ибоковая 
петли, задние продольные пучки и верхние мозжечковые 
ножки с их перекрестом. Они были окрашены весьма бледно 
и пронизаны множеством то мелких, то более крупных пу- 
стот. Интенсивность поражения этих систем, как будет 
ВИДНО Из дальнейшего изложения, была меньше, чем варо- 
лиева моста. Медиальная петля была поражена в 9 случаях, 
боковая —в 5, задние продольные пучки — в 9 и верхние 
мозжечковые ножки — в 10 случаях. 

орешки глазодвигательных нервов были поражены 

в 8 случаях. В них наблюдалось побледнение, утолщение 
и местами вздутие волокон, особенно во внемозговой части, 
где отмечался их распад. Эти патологические изменения 
по интенсивности не уступали тем, которые мы постоянно 


наблюдали на продольных срезах корешков и белых систем 
спинного мозга, 
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Дегенерацию пирамидных пучков в мозговой ножке 
наблюдали А. Я. Кожевников, Шарко, П. А. Преображен- 
ский, И. И. Иванов, М. Н. Жуковский, М. С. Маргулис, 
А. И. Бурназян, Г. Г. Соколянский, С. К. Понятовская 
и Т. И. Дрозилина, Марбург, Уэкслер, Брук и Уайль, 
Уэкслер и Дэвисон. Мы считаем, что поражение пирамид- 
ных волокон на этом уровне является постоянным призна- 





Рис. 68. Медиальная петля. Гибель ткани, масса 
пустот. 


ком бокового амиотрофического склероза. Надо учитывать 
не только грубое перерождение пирамидных волокон, но 
и небольшие изменения этих систем, которые хорошо выяв- 
ляются при сериальном методе исследования. В некоторых 
наших случаях мы находили лишь явное побледнение пи- 
рамидных путей с наличием в них множества пустот. 

О перерождении внепирамидных систем покрышки сред- 
него мозга данных в литературе не имеется. 

Сосудистые изменения в мозговой ножке оказались не 
столь интенсивными, как в нижележащем отделе мозго- 
вого ствола. Утолщение стенок сосудов основания и по- 
крышки наблюдалось во многих случаях; полнокровие 
и расширение периваскулярных пространств отмечены 
всюду. В 2’случаях имелись кровоизлияния в основание 


и покрышку. 








во всех случаях, 
Однако в 5 случаях 
как 
ролиевом мосту. 


Околососудистые лимфоидные инфильтраты наблюдались 
но в большинстве из них были скудными, 
они оказались довольно интенсивными 


в основании, так и В покрышке, но не такие, как в ва- 


Варолиев мост. Мягкие мозговые оболочки 


в некоторых случаях оказались несколько утолщенными 





Рис. 69. Боковая петля. Гибель ткани, много круп“ 
ных пустот. 


в передне-боковых отделах варолиева моста; сосуды во 
всех случаях были полнокровны. 

Клетки собственных ядер варолиева моста всюду Со” 
хранены и хорошо окрашены. Однако следует подчеркнуть, 
что во всех случаях отмечается выпадение отдельных клеток 
или их групп главным образом в передних или передне- 
боковых отделах. Среди оставшихся многие клетки В ©0` 
стоянии хроматолиза и атрофии, изредка встречаются и 
клетки-тени. Как правило, в этих клетках или совсем нет 
пигмента, или же наблюдается незначительная инфильт- 
рация им отдельных клеток. Только в 2 случаях (4 и 6 
отмечено заполнение пигментом многих клеток; ядра в них 
не различаются, при увеличенном объеме они занимают 
краевое положение. 

Из черепномозговых нервов сильнее всего страдают ядра 
лицевых нервов. Особенно грубое выпадение клеток отме- 
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чалось в случаях 3, 4, 12, 13, 14, 15 и 16. В хорошо со- 
хранившихся отдельных клетках отмечается атрофия и хро- 
матолиз. Одни клетки были округлы, резко уменьшены в 
объеме и пикнотичны, другие — сморщены, со штопо- 
рообразными извитыми отростками. В остальных случаях 
эти изменения были менее выражены. 

В ядрах отводящих нервов (случаи 3, 6, 10, 13 и 15) 
наблюдалось значительное выпадение клеток, а в остав- 





Рис. 70. Задний продольный пучок. Гибель ткани, 
много крупных пустот. 


шихся— атрофия и хроматолиз; в остальных 9 случаях были 
те же изменения, но более слабо выраженные. В 2 слу- 
чаях ядра отводящих нервов сохранились полностью. 

Изменения двигательных ядер тройничных нервов от- 
мечались в большинстве случаев. Наиболее выражены они 
были в 3, 6, 7, 9, 12, 1Зи 14 случаях. Наблюдалось вы- 
падение, хроматолиз и атрофия клеток. 

Принято считать, что голубые ядра (1осиз соегшеиз) 
при боковом амиотрофическом склерозе сохраняются. В боль- 
шинстве наших случаев они оказались измененными. На- 
блюдалось выпадение клеток, их депигментация и атрофия; 
на месте погибших клеток часто обнаруживались лишь от- 
дельные мелкие глыбки черного пигмента. 
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Выпадение и хроматолиз отдельных клеток в ядрах ли- 
цевых нервов описаны А. Я. не Шарко, 
В. А. Муратовым, В. К. Ротом, П. А. Преображенским, 
И И. Ивановым, М. С. Маргулисом, М. В. Кочергиным, 
Г Г. Соколянским, С. К. Понятовской и Т. И. Дрози- 
линой, Марбургом, д’Антона и Тониетти, Хессином, 
Однако ни в одном из случаев этих авторов микрофото- 
граммы не показывают таких тяжелых изменений, какие 





Рис. 71. Верхняя мозжечковая ножка. Гибель ткани. 


были найдены нами. Гибель и сморщивание клеток ядер 
лицевых нервов в некоторых наших случаях выражены 
так же резко, как и в передних рогах спинного мозга. 
Поражение ядер лицевых нервов надо считать одним из 
постоянных и характерных морфологических признаков 
бокового амиотрофического склероза. 

Указания на поражение ядер отводящих нервов в виде 
хроматолиза клеток имеются лишь у Марбурга, С. К. По- 
нятовской и Т. И. Дрозилиной. 

Изменения в двигательных ядрах тройничных нервов 
отметили В. К, Рот, М. С. Маргулис, М. В. Кочергин, 
А. И. Бурназян, -Н. М. Иценко, С. К. Понятовская 
и Т. И. Дрозилина, д’Антона и Тониетти, Хессин. : 

О патологии голубых ядер писал Н. М. Иценко, который 
отметил в одном случае обесцвечивание отдельных клеток. 
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Указаний на поражение собственных ядер варолиева моста 
мы в литературе не нашли. 

Пирамидные пучки в варолиевом мосту во всех случаях 
оказались полностью перерожденными, они бледно окра- 
шивались и были пронизаны многочисленными мелкими 
и крупными пустотами, превращаясь в «решето». Помимо 
пирамидных волокон, в 6 случаях было обнаружено пере- 
рождение в лобно-височно-мостовых пучках, но в значи- 
тельно меньшей степени. 

В варолиевом мосту бывают поражены и внепирамидные 
пучки — медиальная, боковая петли, задний продоль- 
ный пучок и верхние мозжечковые ножки. Они окрашива- 
ются весьма бледно и на всем протяжении пронизаны ог- 
ромным количеством пустот, вследствие чего ткань этих 
пучков тоже оказывается разреженной (рис. 68, 69, 70 
и 71). Медиальная петля страдала в 13 случаях, боковая пет- 
ля —в9, задние продольные пучки — в 13, верхние моз- 
жечковые ножки— тоже в 13 случаях. Эти системы оказались 
измененными в варолиевом мосту гораздо сильнее, чем в моз- 
говой ножке и продолговатом мозгу. 

Корешковые волокна лицевых и отводящих нервов 
также были изменены: в них найдены значительные рас- 
ширения, вздутия и распад. Лицевой нерв был поражен в 
10 случаях, отводящий — в 4 и волокна тройничного нер- 
ва’— в одном случае. 

Следует подчеркнуть, что при бульбарной форме бо- 
кового амиотрофического склероза внепирамидные си- 
стемы на этом уровне были поражены сильнее. 

После того как А. Я.`Кожевников доказал перерожде- 
ние пирамидных путей на всем их протяжении, исследо- 
ватели стали обнаруживать перерождение этих путей вва- 
ролиевом мосту. 

О поражении других систем — заднего продольного пуч- 
ка, медиальной и боковой петли и верхней мозжечковой 
ножки — в литературе не упоминается. 

Сосудистые изменения в варолиевом мосту, особенно 
в нижних его отделах, оказались весьма значительными. 

Сосуды основания варолиева моста резко полнокровны, 
стенки их больше утолщены в передних/отделах, а перива- 
скулярные пространства расширены. В случаях 5, 6 
и 13 отмечены мелкоочаговые кровоизлияния как в ос- 
новании, таки в покрышке моста. В области пирамид и се- 

рых ядер наблюдалось разрастание сосудов, что было хо- 
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рошо видно на препаратах, 
сареву. 

Периваскулярные лимфоидные инфильтраты обнару- 
жены во всех случаях, они располагались у сосудов ос- 
нования в области пирамидных пучков и покрышки — в об- 
ласти как серых ядер, так и внепирамидных пучков. Эти 
инфильтраты обнаруживались не на всех срезах варолиева 
моста и не всюду в одинаковой степени: на одних они были 
слабо выражены, на других — весьма интенсивно. В 5 
случаях (2, 5, 6, Ти 13) околососудистые лимфоидные ин- 
фильтраты были резко выражены. В этих случаях сосу- 
дистые стенки и их адвентициальные пространства были 
инфильтрированы лимфоидными элементами до такой сте- 
пени, что просвет сосудов оказался почти полностью за- 
крытым, Эти изменения резче всего были выражены в ниж- 
них отделах варолиева моста. По своей интенсивности лим- 
фоидные реакции в варолиевом мосту были почти такие же, 
как и в продолговатом мозгу. 

В литературе обычно указывается, что лимфоидная реак- 
ция в варолиевом мосту всегда выражена гораздо слабее, 
чем в продолговатом мозгу и шейном отделе спинного мозга. 
Скудные околососудистые лимфоидные инфильтраты и пол- 
нокровие сосудов варолиева моста отметили М. С. Маргу- 
лис, А. И. Бурназян, Мацдорф и Марбург. 

Наши исследования показывают, что при боковом амио- 
трофическом склерозе сосудисто-инфильтративные реак- 
ции в варолиевом мосту могут достигать резких степеней. 

Продолговатый мозг. Мягкие мозговые обо- 
лочки во всех случаях были резко полнокровны; в 2 слу- 
чаях (9 и 10) отмечалось утолщение их в передне-боковых 
отделах. В 4 случаях (1, 4, 7 и 14) отмечены небольшие 
кровоизлияния в оболочки. Стенки сосудов оболочек во 
всех случаях были умеренно утолщены, особенно в перед- 
них отделах. В некоторых сосудах эластическая оболочка 
была разрыхлена и утолщена (случай 16), в2 случаях 
(2 и 12) был найден умеренный склероз стенок сосудов хо- 
риоидных сплетений. 

Найденные нами в продолговатом мозгу гистопатоло- 
гические изменения оказывались гораздо значительнее, 
чем это отмечалось до сих пор в литературе. 

В 12 случаях мы обнаружили изменения в дугообразных 
ядрах, отмечалось выпадение клеток и атрофия, пикноз 
‘и центральный хроматолиз. Такая патология клеток имела 
26 
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место во всех случаях бульбарной формы бокового амиотро- 
ического склероза. Наряду с патологически измененными 
клетками сохранилось много нормальных, располагавшихся 
главным образом в задне-наружных отделах дугообразных 
ядер. 
Поражение ядер боковых столбов отмечено в 12 случаях 
(выпадение клеток, атрофия и склероз); некоторые из них 
были увеличены в объеме и хроматолизованы. Изменения 
в этих ядрах более постоянны при бульбарной форме боко- 
вого амиотрофического склероза. 

Изменения в ядрах подъязычных нервов с выпадением 
клеток наблюдались во всех случаях, а В случаях 12—16 
наблюдалось почти тотальное выпадение клеток; лишь на 
отдельных срезах удавалось обнаружить 1—2 резко скле- 
розированные клетки (случаи 1, 2, 4, 5иб). 

Поражение ядер добавочных нервов отмечено в 13 слу- 
чаях; особенно значительным оно было у 5 больных (выпа- 
дение клеток, атрофия и хроматолиз и клетки-тени). 

В двигательных ядрах блуждающих нервов также 

отмечалось уменьшение количества клеток, централь- 
ный хроматолиз, атрофия и склероз оставшихся клеток. 
В дорзальных ядрах Х пары обнаружено выпадение клеток, 
округление их с уменьшением объема и хроматолизом боль- 
шинства оставшихся клеток, склероз отдельных экземпля- 
ров. В случае 6 обнаружена нейронофагия. Подобные 
изменения наблюдались и в ядрах языкоглоточных нервов. 
Указанные гистопатологические изменения были интенсив- 
нее выражены при бульбарной форме бокового амиотрофи- 
ческого склероза. 

Поражаются ли ядра слуховых нервов при боковом 
амиотрофическом склерозе? 

На этот вопрос следует ответить утвердительно. В вент- 
ральных ядрах слуховых нервов мы обнаружили атрофию, 
резкое уменьшение в объеме, пикноз, а также выпадение 
клеток. Эти изменения найдены в 11 случаях. В дорзальных 
же ядрах только в 4 случаях отмечено выпадение части 
клеток и хроматолиз немногих из оставшихся. В вестибу- 
лярных ядрах патологических изменений не обнару- 
жено. 

В клетках студенистого вещества нисходящего корешка 
тройничных нервов в 13 случаях обнаружено увеличение 

в объеме и хроматолиз многих клеток, а также их выпа- 

дение. 

127 







































































































































































































Отмечен хроматолиз большинства клеток шва и увели- 


чение их в объеме. 
В ядрах нежных и клиновидных пучков мы постоянно Я 


находили изменения. В ядрах Голля обнаруживалось | 
выпадение клеток, но главным образом резкая атрофия и 
и пикноз оставшихся элементов. Во внутренних клиновид- | 
ных ядрах наблюдалось уменьшение в объеме и округление ю 


клеток; некоторые же клетки были резко атрофичны. 














\ Рис. 72. Олива. Выпадение, атрофия оставших- 
| $ ся клеток. Окраска тионином. 


В наружных ядрах отмечалось увеличение клеток в объеме; 
они приобретали то овальную, то шаровидную форму, мно- 
у гие из них были в состоянии хроматолиза. Отдельные клет- 

ки этих ядер заполнены пигментом. Указанные изменения 

в первых трех случаях были выражены менее интенсивно, 

чем во всех остальных. 

Большинство исследователей считает, что при боковом 
амиотрофическом склерозе оливы всегда остаются нормаль- 
ными. Однако наши данные показывают, что это не соот- 
ветствует истине. Во всех случаях в оливах нами были об- 
наружены резко выраженные изменения (явное выпадение и 
клеток на больших участках олив) (рис. 72). Сохранив- 
шиеся клетки подверглись атрофии и пикнозу. Обычно й 


пигментофильные клетки олив (случай 9) были полностью 
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лишены липофусцина или содержали незначительное коли- 
чество его. Частичное заполнение клеток олив пигментом 
отмечено в 6 случаях. Указанные изменения, особенно вы- 
падение клеток, резче были выражены при бульбарной 
форме. 

Пролиферация глии была видна в области пирамидных 
пучков и серых ядер. Узелковые скопления микроглии чаще 
встречались в ядрах Х, ХП черепномозговых нервов и в 
зоне пирамид. 


Рис. 73. Веревчатое тело. Гибель ткани. 


Пирамидные и внепирамидные системы в продолговатом 
мозгу подвергались изменениям так же, как и серое ве- 
щество. 

-У всех наших больных пирамидные пучки оказывались 
резко перерожденными, В них обнаруживались мелкие 
и крупные пустоты. В 2 случаях (13 из 16) пустот было так 
много, что вся область пирамидных путей представлялась 
пятнистой. Спино-мозжечковые И спино-бугровые пути 
всегда были бледно окрашены. Вб случаях полоса по- 
бледнения была видна от пирамидных путей по периферии 
и до наружных отделов веревчатых тел. 

(=. В И случаях мы отметили значительное побледнение 
наружных отделов веревчатых тел (рис. 73). На продоль- 
ных срезах волокна оказывались утолщенными и местами 
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перёходили в распад. В 4 случаях задние продольные 
пучки окрасились весьма бледно и содержали массу 
пустот. 

Побледнение и многочисленные пустоты были обнару- 
жены также и в солитарных пучках. 

Корешковые волокна черепномозговых нервов постра- 
дали ‘у многих наших больных: отмечалось их утолщение, 
варикозность, распад. Подъязычный нерв был поражен 
в [3 случаях, блуждающий — в 11, языкоглоточный — в 8, 
слуховой — в 4 и добавочный нерв — в 4 случаях. 

` Сосудистые изменения в продолговатом мозгу были более 
интенсивны, чем в шейных сегментах спинного мозга. 

Полнокровие, расширение периваскулярных пространств 
и утолщение стенок сосудов отмечались главным об- 
разом в передних отделах продолговатого мозга. Местами 
наблюдались мелкие кровоизлияния. На границе олив 
и пирамидных пучков стенки некоторых сосудов были скле- 
розированы. Как правило, наблюдалось разрастание со- 
судов в области пирамид и серых ядер по дну ГУ желу- 
дочка. 

Особенно интенсивными оказались вокругсосудистые 
лимфоидные инфильтраты. Они располагались чаще вокруг 
сосудов в области пирамид, олив, ядер блуждающих и подъ- 
язычных нервов, наружных ядер клиновидных пучков 
и изредка в области веревчатых тел. Во всех случаях они 
были хорошо выражены, но наибольших размеров достигли 
в случаях 2, 3, 6,7 и 12. Инфильтрация лимфоидными 
элементами адвентициальных пространств и стенок сосу- 
дов в этих случаях была настолько резкой, что просвет 
-Части сосудов был почти полностью закрыт. 

Все авторы при микроскопическом исследовании по- 
стоянно находили при боковом амиотрофическом склерозе 
поражение ядер подъязычных нервов в виде атрофии и хро- 
матолиза клеток. 
ее а не только подтвердили эти данные, 
Е м А ХИ пары черепномозговых нер- 
и, изменения, особенно при бульбарной 
ть в ядрах добавочных нервов описали В. К. Рот, 

ванов, д’Антона и Тониетти, Уэкслер, Брук и Уайль 
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волокон отмечали Шарко (во втором случае) и М. Н. Жу- 
ковский. 

Выпадение клеток в ядрах [Х пары черепномозговых 
нервов, уменьшение их в объеме и хроматолиз оставшихся 
имелись в 7 случаях. 

Поражение двигательных и дорзальных ядер блуждаю- 
щих нервов отмечало большинство авторов. Наблюдалось 
оно и во всех наших случаях. 

Указаний на поражение ядер слуховых нервов в лите- 
ратуре нет. Между тем нами обнаружены изменения в пе- 
редних ядрах слуховых нервов в 11 случаях, а задних в 4; 

На дегенерацию клеток олив и ядер Голля и Бурдаха 
указывали А. И. Бурназян, В. Н. Русских и П. К. Си- 
монов. 

Выше было показано, что изменения в оливах, а также 
в ядрах нежных и клиновидных пучков всегда имеются 
при боковом амиотрофическом склерозе. 

На постоянное перерождение пирамидных пучков в про- 
долговатом мозгу указывали все авторы; мы тоже наблю- 
дали грубое поражение их при всех формах бокового амио- 
трофического склероза. 

Перерождение задних продольных пучков и побледнение 
петлевого слоя в продолговатом мозгу впервые описали 
В.А Муратов, М. Н. Жуковский, И. И. Иванов; Чиларж 
и Марбург также обнаружили перерождение задних про- 
дольных пучков. Наши наблюдения ограничиваются 4 слу- 
чаями. 

На побледнение в боковых отделах  продолговатого 
мозга и веревчатых тел обратили внимание В. Н. Русских 
и П. К Симонов. Мы наблюдали поражение наружных 
отделов веревчатых тел в 11 случаях. 

Указаний на изменение в солитарных пучках продол- 
говатого мозга в литературе нет. Между тем мы видели 

их в 4 случаях. 

М. С. Маргулис, А. И. Бурназян, М. В. Кочергин, 
Марбург, Драганеску, Уэкслер и Дэвисон, а также д’ Ан- 
тона и Тониетти, Мацдорф обнаружили периваскулярные 
лимфоидные инфильтраты В продолговатом мозгу. Видел 
их также Шаффер, но он считал их вторичными, реактив- 
НЫМИ. 

Выше было показано, что во всех случаях были обнару- 
жены периваскулярные инфильтраты из лимфоидных эле- 
ментов, а в 5 случаях они были очень интенсивны. 


9* 131 








а 









































Спинной мозг 


Мозговые 0 болочки. При исследовании мяг- 
ких оболочек спинного мозга было обнаружено, что они 
утолщены, рыхло спаяны друт © другом; всюду было видно 
полнокровие сосудов, вены были растянуты. Кровоизлия- 
ния наблюдались В эпидуральном пространстве мягкой 
и реже в твердой оболочке. Часто отмечалось утолщение 
стенок сосудов мягкой, реже твердой оболочки и эпидураль- 
ного пространства. Редко мы наблюдали гиалиноз стенок 
сосудов. 

Указанные изменения определялись на различных уров- 
нях спинного мозга, однако наиболее интенсивными они 
были в пояснично-крестцовом отделе при первой форме, 
в шейно-грудном при второй и третьей формах бокового 
амиотрофического склероза. 

Корешковые нервы, межпозвоночные 
узлы и корешки. В межпозвоночных узлах мы 
всегда находили значительные изменения, в частности выпа- 
дение клеток, их атрофию, уменьшение в объеме, гипер- 
хроматоз. Некоторые из клеток, наоборот, были увеличены 
в объеме, шаровидной или овальной формы, с краевым 
расположением ядер; как правило, в них наблюдался хрома- 

толиз по центральному типу. В единичных клетках содер- 
жалось небольшое количество черного пигмента, который 
занимал периферию, а иногда располагался рядом с ядром. 
Некоторые клетки находились в состоянии вакуольной деге- 
нерации и лизиса. В строме узлов обнаруживался сате:-- 
литоз и разрастание соединительной ткани. Точно такие 
же изменения наблюдались и в шейных симпатических У3- 
лах, но в значительно меньшей степени. 

Корешковые нервы окрашивались бледно, особенно на 
кии а страдало серое и белое вещество 

озга. - 

ие О 

ных элементов; реже обна а 
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их распад. Сосуды в корешках были резко полнокровны, 
а количество их значительно увеличено. 

Задние корешки в большинстве случаев окрашивались 
интенсивно, однако были волокна, окрашенные более блед- 
но. Иногда в том или другом корешковом пучке наблюда- 
лась гибель волокон, по интенсивности не уступавшая имев- 
шей место в передних корешках. 

Таким образом, в указанных образованиях обнаружены 

следующие патологические изменения: расстройства кро- 
вообращения в виде резкого полнокровия сосудов и крово- 
излияний в эпидуральное пространство, притом больше 
в мягкие мозговые оболочки, утолщение оболочек и стенок 
их сосудов, умеренное скопление лимфоидных элементов 
вокруг сосудов, в толще оболочек и в эпидуральном про- 
странстве. Постоянно страдали межпозвоночные Узлы, 
передние корешки и корешковые нервы. Задние корешки 
поражались слабее и реже. 

На изменение мозговых оболочек при боковом амиотро- 
фическом склерозе обращали внимание и прежние исследо- 
ватели. 

мн. Жуковский (1906) описал утолшение мягких 
оболочек на уровне задних столбов, чем он объяснял пато- 
логические изменения в них. М. С. Маргулис (1914, 
1933) находил утолщение мягкой и твердой оболочек и их 
спаяние, а также утолщение стенок сосудов местами с гиа- 
линозом и инфильтраты как вокруг сосудов, так и в толще 
оболочек. В корешковых нервах он находил явления пери- 
и эндоневрита, в межпозвоночных узлах —— сателлитоз, 

разрастание соединительной ткани и’ атрофию клеток. 

А. И. Бурназян (1932) подтвердил данные М. С. Маргу- 

лиса. 
Богарт, Бертран, д” Антона и Тониетти находили скле- 
роз стенок сосудов в оболочках. Мацдорф в 3 случаях об- 
наружил утолщение только в мягких оболочках, твердая 
оболочка была нормальной. Марбург находил также утол- 
шение стенок сосудов и самих мягких оболочек. 

Однако большинство авторов не придавало большого 
значения этим изменениям. 

Наибольшего внимания заслуживают данные М. С. Мар- 
гулиса. Он первый обратил внимание на образования, окру- 
жающие спинной мозг, и пришел к выводу, что они носят 
воспалительный характер. Исходя из того, что процесс 
при боковом амиотрофическом склерозе первоначально ло- 
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кализуется в эпидуральном пространстве, откуда распро- 
страняется на оболочки, корешковые нервы и межпозво- 
ночные узлы, он утверждал, что чем «старше» процесс, 
тем больше рубцовых изменений, а чем он «моложе», тем 
больше воспалительных реакций. Поэтому в эпидуральном 
пространстве и оболочках, по мнению М. С. Маргулиса, 















































































=: всегда встречаются хронические рубцовые изменения. 4 в $ 
` Из приведенных нами данных явствует, что мозговые ; 0 и. } 
оболочки, их сосуды, корешковые нервы, передние и зад- ы т Вы 
| ние корешки и межпозвоночные узлы подвергаются зна- и 2й 
о чительным изменениям. Однако мы не можем согласиться Се | 
СМ. С. Маргулисом, что процесс обязательно носит хро- з о зи 
в нический рубцовый характер в тех частях, которые пер- тдиВ ия 
5 выми подверглись изменениям. В наших случаях | и 2 ‚й ь ей Е: 
утолщения оболочек, гиалиноз сосудов, т. е. наибольшие й | ев Сор 
изменения, оказывались не в пояснично-крестцовых сег- т ера 08 
ментах, откуда, по-видимому, начался процесс, а в средних 1, ; 
грудных, которые, судя по клиническим данным, были по- ея о 
ражены много позже. При шейно-грудной и бульбарной ; 1 сбреталя окр} 
> формах оболочечно-корешковые изменения также были 1 авуИХ ПЕЛИ ОВ 
г. более интенсивны не в шейных сегментах или продолго- эх етих заодал 
а ватом мозгу, откуда, нужно полагать, начиналось заболе- за но, о 
в вание, а в грудных и даже в пояснично-крестцовых сег- не и 
в ментах. т И 
з, Итак, при боковом амиотрофическом склерозе постоянно | М Мбтдада 
8 имеют место изменения в эпидуральном пространстве, % а 
мозговых оболочках, корешковых нервах, передних и от м 
части задних корешках. Однако они распределяются по а 
сегментам спинного мозга неравномерно и могут оказаться о МВ 
наиболее интенсивными в тех сегментах, которые позднее к. М 
были втянуты в патологический процесс. В корешковых Ч % 
нервах явлений пери- и эндоневрита нами не было обнару- С м — 
жено. | 
Е. Серое вещество. Распространенность патоло- м м а 
с гических изменений в сером веществе спинного мозга ока- м № | 
“ залась весьма значительной. В передних рогах во всех м \ 
я наших случаях мы отмечали выпадение большинства ган- } м ых от 
Е. глиозных клеток. В случаях 1—3 в пояснично-крестцовых ыы и А) 
сегментах клеток почти не осталось, в шейных жесохра- п К, 
нилось до трети общего количества клеток. При шейнс- що 
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бульбарной форме в шейных сегментах сохранялось неко- 
торое количество клеток (оксло трети). В передних рогах 
грудных сегментов при всех формах бокового амиотрофи- 
ческого склероза оставались единичные клетки. 

Большинство оставшихся ганглиозных клеток подвер- 
галось различным. патологическим изменениям. Лишь не- 
многие сохраняли свою форму и структуру, но даже и в них 
нередко наблюдалась фрагментация отростков и краевое 
расположение ядра. В 8 случаях пигмент или занимал цели- 
ком всю клетку, которая представлялась округлой и зна- 
чительно увеличенной в объеме, или располагался в одной 
половине, оттесняя ядро в другую половину; клетка при 
этом приобретала овальную форму. В остальных случаях 
наблюдалась лишь незначительная пигментная инфильт- 
рация отдельных клеток. 

Многие из сохранившихся клеток в пояснично-крест- 
цовых, грудных и шейных сегментах претерпели грубые 


» атрофические изменения, одни из них были уменьшены в объ- 


еме и приобретали округлую форму, другие при таких ма- 
лых размерах имели овальную форму. В небольших округ- 
лых клетках наблюдался центральный хроматолиз, а 
всвальных—пикноз. Помимо этого, мы часто отмечали смор- 
щивание клеток или крайнюю степень атрофии. Вакуо- 
лизация чаще наблюдалась в атрофичных клетках. Нейро- 
фибриллярная сеть в сохранившихся клетках не выявля- 
лась или от нее оставались мелкие фрагменты. 

Мелкие спаечные клетки передних и задних рогов также 
оказывались патологически измененными. В большинстве 
оставшихся наблюдались выпадения и атрофия часто с пик- 
нозом, изредка с хроматолизом. 

В задних рогах и боковых столбах вблизи передних 
рогов очень редко обнаруживались атрофичные моторного 
типа клетки. 

Во всех наших случаях мы находили явные изменения 
в клетках столбов Кларка и боковых рогов. Прежде всего 
следует отметить значительное выпадение клеток. В столбах 
Кларка в нашем случае 1 остались лишь единичные, резко 
атрофичные клетки. В случаях 10, 12, 14 и 15 выпадения 
были значительны, но меныше, чем в первом. Из остав- 
шихся клеток сголбов Кларка очень немногие сохранили 
нормальную структуру, большинство же подвергалось 
патологическим изменениям. Многие клетки становились 
округлыми, уменынались ядра и отростков не было видно, 
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Рис. 74. Межпозвоночный узел. Атрофия, сморщива- 
ние, хроматолиз клеток. Окраска тионином. 


В боковых рогах, помимо выпадения, отмечалось зна- 
чительное уменьшение размеров клеток, их округление 
и хроматолиз. Многие клетки становились узкими, оваль- 
ными и резко пикнотичными. Редко можно было найти 
хорошо сохранившуюся клетку. 

В передних и боковых рогах, реже в столбах Кларка, 
мы находили истинную нейронофагию. 

В межпозвоночных узлах отмечались значительные ны 
менения: гибель, атрофия, сморщивание, хроматолиз кле- 
ток, сателлитоз и разрастание соединительной ткани 
(рис. 74 и 75). 

Во всех случаях с большим постоянством наблюдалась 
пролиферация глии в передних, меньше в задних рогах, 
а также в передне-боковых и отчасти задних столбах. Осо- 


бенно интенсивной она была в передних рогах и боковых 
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столбах. Как правило, преобладала пролиферация астро- 
цитарной глии. Специальными окрасками по Белецкому 
и Хортега не удалось выявить реакции микроглии. Однако 
в передних и боковых столбах, реже в передних рогах, обна- 
руживались отдельные микроглиальные узелки. Их было 
больше в тех случаях, когда сосудисто-инфильтративные 
реакции оказывались менее интегсивными. 





Рис. 75. Межпозвоночный узел. Хроматолиз, гибель 
клеток, сателлитоз. Окраска тионином. 


Белое вещество. Во всех наших случаях нора- 
жение белого вещества постоянно имело место в передних 
и боковых столбах. Задние столбы пострадали в случае 1 
и в меньшей степени в остальных, кроме случаев 6, 12 и 16. 
В первых 3 случаях изменения в белых столбах оказались 
наиболее интенсивными в пояснично-крестцовых сегмен- 
тах; в остальных случаях шейные и верхние грудные сег- 
менты пострадали гораздо сильнее, чем пояснично-крест- 
повые; по направлению книзу патологические изменения 
были выражены все слабее. 

При пояснично-крестцовой форме бокового амиотрофи- 
ческого склероза поражение миелиновых волокон заметно 
в самых нижних сегментах спинного мозга. Оно проявляет 
ся в виде резкого побледнения в передних и боковых стол- 
бах с массой крупных пустот по всей периферии столбов 
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При бульбарной и шейно-груднои формах бокового амио- 
трофического склероза перерождение охватывает передние 
и боковые столбы в шейных и верхних грудных сегментах, 
а по мере продвижения вниз зона поражения уменьшается 
и в крестцовых сегментах занимает в виде узкой полосы 
самую периферию боковых столбов. 

Следует подчеркнуть, что поражение белого вещества 
при боковом амиотрофическом склерозе не всегда грубо 
выражено и отчетливо видно макроскопически. Иногда 

_ отмечается лишь бледность фона всего передне-бокового 
отрезка, однако уже под небольшим увеличением можно 
ясно заметить очаги гибели нервной ткани. В таких слу- 
чаях получается картина «пятнистого перерождения» белого 
вещества. Так было в случае 13, где по ходу пирамидных 
и внепирамидных систем имелось «пятнистое»  перерож- 
дение. 

Однако оно не всегда равномерно в сегментах спинного 
мозга. Иногда зона перерождения то расширяется, то су- 
живается не только в разных сегментах, но, как показы- 
вает сериальное изучение, даже в пределах одного и того же 
сегмента. 

Поражение задних столбов было ясно видно в случае 1. 
Полному перерождению подверглись пучки Голля и самые 
внутренние отделы пучков Бурдаха на всем протяжении 
спинного мозга. Помимо этого, в большинстве случаев 
(кроме случаев 6, 12 и 16) по всей периферии задних стол- 
бов отмечались побледнение и крупные пустоты. 

На препаратах, окрашенных шарлахом, отчетливо 
видны зернистые шары в тех участках, где происходит пере- 
рождение, т. е. в боковых, передних и задних столбах. 
Иногда на этих препаратах ясно видно, что зернистые шары 
занимают весь передне-боковой отрезок спинного мозга 
о 
ея паба их волокон особенно отчетливо. выяв- 

тх срезах спинного мозга. На них хорошо 


вид 
но расширения, четкообразные утолшения и вздутия, 
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а также распад волокон. Местами распад настолько велик, 
что наблюдаются огромные очаги запустений. Гибнут не 
только миелиновые оболочки, но и осевые цилиндры. Из- 
уенение осевых цилиндров начинается с фрагментации, 
четкообразного и веретенообразного утолщений, вакуоли- 


зации И заканчивается полным зернистым распадом: ме- 
стами на большой территории мы не нашли ни одного осе- 





Рис. 76. Спинной мозг” Передняя белая спайка. Ги- 
бель волокон. 


вого цилиндра. Изменения миелиновой оболочки и осевых 
цилиндров обнаруживаются не только в местах грубых 
перерождений, но и в зонах побледнений. Можно утверж- 
дать, что белое вещество спинного мозга сильно поражено 
и этот процесс отличается интенсивностью. Пирамидные 
пучки в боковых и передних столбах страдают больше, чем 
остальные системы в передне-боковом отрезке спинного 
мозга, 

Значительную гибель волокон в передних рогах мы 
наблюдали во всех случаях. В пояснично-крестцовых сег- 
ментах случаев 1—3 и в шейно-грудных сегментах осталь- 
ных случаев волокон ие осталось. В передних рогах 
этих сегментов сохранились лишь отдельные обрывки 
бледно окрашенных волокон В пояснично-крестцовых 
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сегментах при бульбарной и шейно-грудной формах со. 
хранилось много нормальных, хорошо окрашенных воло- 
кон. В шейных сегментах пояснично-крестцовой формы 
бокового амиотрофического склероза осталось также немало 
густо окрашенных волокон.В передних рогах грудных сег- 
ментов во всех случаях (особенно в случаях 4—16) имелись 
единичные хорошо сохранившиеся волокна. 





Рис. 77. Спинной мозг. Гибель волокон заднего’ ко- 
решка. 


Переднекорешковые волокна пострадали также грубо. 
: Они сохранились лишь в нижних сегментах случаев 
* 4—16 ив шейном утолщении в случаях 1—3. В других от- 
й делах спинного мозга они либо полностью погибли, либо 
Г в них отмечались расширения, вздутия и распад. 
и Гибель волокон передней белой спайки отмечена в 
10 случаях. Пучок ее волокон при входе в передние рога 
сразу обрывается, особенно в шейных и грудных сегментах. 
В передней белой спайке наблюдались расширения, четко- 
образные вздутия и распад как отдельных волокон, так 
и пучков (рис. 76). ` 
артина патологии белых систем будет неполной, если 
мы не остановимся на изменениях в заднекорешковых 
волокнах, которые наблюдались в 10 случаях. В них от- 
четливо были видны расширения, вздутия и распад значи- 


нато количества волокон (рис. 77). 
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Гибель волокон передней белой спайки и заднекореш- 
ковых была более выражена в шейных и верхнегрудных 
сегментах при бульбарной и шейно-грудной формах б0- 
кового амиотрофического склероза. 

Сосудистые изменения имели место во всех случаях, 
но в разных участках центральной нервной системы отли- 
чались неодинаковой интенсивностью. Резкое полнокровие 
встречалось всюду, сосуды были резко полнокровны, пери- 
васкулярные пространства расширены, вены растянуты 
кровью. Это полнокровие отчетливо заметно при бензиди- 
новом способе обработки срезов и хорошо выражено в пе” 
редней щели, задней перегородке, передних и задних рогах 
и боковых столбах. Кровоизлияния чаще встречались в пе- 
редних и задних рогах, вокруг центрального канала, в пе- 
редне-боковых и отчасти в задних столбах. В ряде случаев 
в адвентициальных пространствах сосудов боковых стол- 
бов было обнаружено железо. 

Стенки сосудов часто оказывались утолщенными, ос0- 
бенно в.передней щели, задней перегородке, боковых стол- 
бах, реже в передних рогах и еще реже в задних рогах. 
Иногда наблюдался склероз или гиалиноз стенок сосу- 
дов в передней щели и в передних рогах (случаи 4 и 12). 
Эластическая оболочка артерий была рыхлой, утолщен- 
НОЙ . 

Во всех случаях отмечалось новообразование сосудов. 
Огромное количество их обнаруживалось в передних рогах, 

боковых и в меньшей степени в передних столбах при им- 
прегнации серебром по Снесареву. Количество сосудов 
было так велико, что они густой сетью покрывали все 
поле зрения. 

С болышим постоянством обнаруживались вокругсо- 
судистые инфильтраты, которые были сильнее выражены 
в передней щели, передних рогах, боковых столбах и зад- 
ней перегородке и состояли из лимфоидных элементов. 
Нередко в процесс вовлекалась и сосудистая стенка. Среди 
периваскулярных лимфоидных скоплений нередко обнару- 
живались округлые, светлые элементы — зернистые шары. 
Они хорошо выделялись в лимфоидном инфильтрате на 
окрашенных тионином препаратах и на срезах, импрег- 
нированных по способам Белецкого и Хортега. Такой 
смешанный инфильтрат чаще всего встречался в боковых 
столбах. Ни в одном случае не было найдено вокруг сосу- 
дистых инфильтратов, состоящих только из микроглиаль- 
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ных элементов или зернистых шаров; в них всегда преобла- 
дали лимфоидные клетки. 

Инфильтративные реакции В спинном мозгу были отчет- 
ливо видны, но они все же были выражены слабее, чем 
в мозговом стволе. Среди многочисленных срезов из од- 
ного и того же сегмента мы находили их лишь на несколь- 
ких препаратах, поэтому при боковом амиотрофическом 
склерозе важно исследовать все сегменты спинного мозга 
сериальным способом. 


2. СОСТОЯНИЕ ТКАНЕВЫХ ЭЛЕМЕНТОВ 
ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
ПРИ БОКОВОМ АМИОТРОФИЧЕСКОМ СКЛЕРОЗЕ 


Ганглиозные клетки 


Как показали результаты микроскопического исследо- 
вания различных отделов центральной нервной системы, 
ганглиозные клетки при боковом амиотрофическом скле- 
розе подвергаются весьма значительным изменениям. 

Наиболее ясное представление о характере этих изме- 
нений дает окраска препаратов тионином. На них видны 
различные стадии изменения ганглиозных клеток во мно- 
гих отделах центральной нервной системы, особенно от- 
четливо в передних рогах спинного мозга, двигательных 
ядрах ствола и в двигательной зоне коры мозга. 

Ярким признаком патологии ганглиозных клеток при 
боковом амиотрофическом склерозе является уменьшение 
их размеров. Если сопоставить размеры мультиполярных 
клеток передних рогов здорового и больного человека, 
то видно, что у здорового они в 2—3—5 раз крупнее, чем 
у больного (рис. 78). Отсюда понятно, почему Шарко 
и А. Я. Кожевников для определения состояния нервных 
элементов при боковом амиотрофическом склерозе приме- 
няли только одно обозначение — атрофия. 

Другим важным признаком морфологических изменений 
ганглиозных клеток при этом заболевании является изме 
нение контуров или, вернее, формы клеток: они становятся 
округлыми, овальными или приобретают своеобразную вы 
тянутую форму. 

Особенно удобно проследить характерные изменения 
формы клеточных тел на больших мультиполярных эле 


м 
на передних рогов. Клетки в этом отделе спинного мозга 
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при боковом амиотрофическом склерозё настолько Меняют 
свою морфологию, что ни о какой мультиполярности на ос- 
новании изучения окрашенных тионином препаратов гово- 
рить не приходится. Хорошо прослеживающиеся в норме 
дендриты у пораженных элементов совсем не видны. 





Рис. 78. Верхние две нормальные мульти- 
полярные клетки передних рогов; 
остальные -= хронические изменения 
при боковом амиотрофическом склерозе. 





Особый интерес с точки зрения цитологии ганглиозных 
| элементов при боковом амиотрофическом склерозе пред- 
| ставляют изменения тигроидной субстанции, которые, как 
| правило, не однородны в клеточных элементах и в различ- 
ных отделах центральной нервной системы. Имеются клетки 

с утраченным тигроидом, и вместе с пострадавшей клеткой 

| может располагаться клетка с сохранившейся тигроидной 
| субстанцией. 
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Обращает внимание тот факт, что клетки, в которых ти- 
гроидная субстанция сохранилась, отличаются своеобраз- 
ным ее расположением или какой-то особенной грубостью 
глыбок тигроидной субстанции. 

Имеются клетки, в которых грубые глыбки тигроида 
располагаются только по периферии клеточного тела, а пе- 
ринухлеарная область занята мелкими, пылевидными зер- 
нами. Отсутствие окончательного растворения этих зерен 
заставляет отличать эти изменения от обычных клеток цен- 
трального хроматолиза. 

Еще своеобразнее клетки с неравномерно окрашиваю- 
щимся тигроидом. В клеточном теле их много правильно 
расположенных глыбок тигроида, однако встречаются от- 
дельные необычно крупные и темно окрашивающиеся 
глыбки, расположенные на периферии клеточного тела. 
Они видны также на препаратах, окрашенных гематокси- 
ЛИН-ЭОЗИНоМ. 

Указанные особенности распределения и окрашивае- 
мости тигроида обнаруживаются и в тех клетках, которые 
резко уменыпаются и деформируются. В частности, во 
многих клетках передних рогов, приобретающих причуд- 
ливую удлиненную форму и уменьышающихся в размерах, 
тигроид может сохраняться или в виде многочисленных 
грубых зерен, или в виде единичных очень крупных глыбок. 
Иногда тигроид тесно прилегает к ядерной оболочке. 

подавляющего большинства ганглиозных клеток 
в наиболее пораженных отделах центральной нервной си- 
стемы тигроид сохраняется недостаточно. Многие пол- 


ностью лишаются его, например клетки Пуркинье. В клет- ь 


ках двигательных ядер мозгового ствола исчезновение тиг- 
роида происходит неравномерно, нередко он обнаруживает- 
ся в пылевидной форме. В этих клетках находятся внутри- 
плазматические очень мелкие зерна, слегка продолговатой 
и овальной формы, окрашивающиеся метахроматично. 
Одной из особенностей изменений клеток при боковом 
амиотрофическом склерозе является значительная стой- 
т а клеток. Даже в очень уменьшив- 
мощью выше ан клетках удается с по- 
менее ет вы наружить уцелевшее ядро с ядрышком. 
вило, хорошо и клетках ядро и ядрышко, как пра- 
Нейрофиб раняются 
р риллярный аппарат в наиболее пострадавших 


клетк 
а ах не выявляется или виден в виде отдельных глыбок. 
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Выше указывалось, что в ганглиозных клетках обнару- 
живается липоидный пигмент. Старые авторы склонны 
были переоценивать эти находки и определять характер 
изменений как «пигментное перерождение». В настоящее 
время известно, что клеточный пигмент — липофусцин — 
принадлежит к нормальным включениям нервных клеток 
(П. Е. Снесарев). Вряд ли правильно называть липофусцин 
пигментом изнашивания, так как он появляется уже в пер- 
вые годы жизни ребенка. 

Микроскопические исследования материала показали, 
что при боковом амиотрофическом склерозе избыточное за- 
полнение липофусцином ганглиозных клеток встречается 
не так часто. Оно отсутствовало в тех случаях, когда боль- 
ные погибали в возрасте старше 60 лет. Часто в ганглиоз- 
ных клетках различных отделов нервной системы пигмента 
либо вовсе не оказывалось, либо он обнаруживался в не- 
значительном количестве. Интересно, что даже пигменто- 
фильные клетки нижних олив часто бывают вовсе лишены 
пигмента. Это свидетельствует о том, что патологический 
процесс при боковом амиотрофическом склерозе не только 
не способствует возрастному накоплению пигмента в клет- 
ках, но скорее ведет к уменьшению его количества и даже 
к полному исчезновению. 

Каким образом оценить характер клеточных изме- 
нений при боковом амиотрофическом склерозе? 

Согласно существующей классификации клеточных из- 
менений, здесь больше всего подходит понятие «сморщи- 
вания» клеток. Пользуясь этим термином, мы должны под- 
черкнуть, что изменения ганглиозных. клеток имеют не 
острый, а хронический характер, причем дело идет не 
о простой атрофии, а о дегенеративно-атрофическом про- 
цессе. Исходом этого процесса является постепенная ги- 
бель клеток, причем в конечных стадиях они подвергаются 
сотовидному превращению протоплазмы и окончательному 
сморщиванию, принимая форму мелких округлых или вы- 
тянутых телец. Постепенно прогрессирующее сморщивание 
и гибель клеток ведут к массовому их выпадению в опре- 
деленных отделах центральной нервной системы. 

Необходимо подчеркнуть, что, кроме описанных деге» 
неративно-атрофических изменений ганглиозных клеток 
типа сморщивания, при боковом амиотрофическом скле- 
розе существуют и другие формы клеточных поражений, 
в частности встречаются «клетки-тени», нерезкие формы 
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набухания клеток в сочетании с центральным тигролизом 
или без него. Реже встречается гидропическая дегенерация 
(в частности в межпозвоночных Узлах) и гиперхроматоз 


клеток. 
Погибающие нервные клетки окружаются клетками 


Хортега и олигодендроглии и подвергаются нейронофагии. 
На месте погибших нервных клеток могут возникать до- 
вольно крупные нейронофагические узелки. 


Нервные волокна 


Патология нервных волокон при боковом амиотрофи- 
ческом склерозе выражается в явлениях дегенерации 
и атрофии. 

При изучении препаратов, окрашенных на миелин, 
с малым увеличением бросаются в глаза следующие три 
типа изменений: 

1) обширные участки с полной гибелью волокон, резко 
отличающиеся от соседних неизмененных или мало изме- 
ненных проводящих систем; 

2) обширные участки значительного побледнения во- 
локон; 

3) пустоты, имеющие вид светлых ячеек. 

Изменения первого типа наиболее грубы и встречаются, 
как правило, в области пирамидных пучков спинного и 
продолговатого мозга. 

Изменения второго типа также встречаются в спинном 
мозгу, но обнаруживаются и в вышележащих отделах цен- 
тральной нервной системы, в том числе в мозолистом теле 
и семиовальном центре. 

Изменения третьего типа обнаруживаются повсеместно 
в белом веществе, но особенно характерны для подкорко- 
вого белого вещества болыпих полушарий. 

Пустоты, являющиеся одной из наиболее распростра- 
ненных форм поражения белого вещества при боковом 
амиотрофическом склерозе, могут быть подразделены на 
мелкие, средние и крупные. К мелким мы относим пустоты 
при выпадении нескольких волокон; к средним — пустоты 
с выпадением нескольких десятков волокон, а к крупным — 
когда волокна выпадают сотнями. Е 
ы Е ой не имеет ясной связи с сосудами 
 демиелинизации гличается от периваскулярных очагов 

№ ‚ типичных для ряда демиелинизирующих 
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энцефаломиелитов (поствакцинальный энцефалит, коревой 
энцефалит). В отдельных пустотах в спинном мозгу встре- 
цаются огрубевшие сосуды, изредка с гиалинозом их стенки 
и более или менее выраженной пролиферацией адвенти- 
циальных элементов. В отдельных случаях вокруг таких 
сосудов встречаются лимфоидные инфильтраты и неболь- 
шие кровоизлияния. 

В зонах пустот, как правило, отсутствует мезоглиаль- 
ная реакция, но имеет место заместительнсе разрастание 
астроцитов. 

При изучении препаратов, окрашенных на миелин, при 
большом увеличении патология нервных волокон выражает- 
ся в набухании атрофии и распаде. 

Набухание миелиновых оболочек при боковом амио- 
трофическом склерозе может достигать огромных размеров; 
особенно резко оно выражено по периферии спинного 
мозга. 

Наиболее демонстративны картины набухания миели- 
новых оболочек на продольных срезах спинного мозга. 
Оболочки набухают очень неравномерно, часто встречаются 
гигантские варикозности волокон, которые обычно бывают 
пронизаны множеством вакуоль и окрашиваются менее 
интенсивно, чем соседние волокна, большинство их резко 
деформировано. 

Другой формой патологии миелиновых волокон яЯвВ- 
ляется резкое их истончение и бледность, атрофичность. 
Весьма вероятно, что они являются отростками ганглиоз- 
ных клеток, вовлеченных в патологический процесс. 

Как набухшие, так и атрофичные волокна подвергаются 
распаду и лизису. В первом случае образуются многочис- 
ленные миелиновые шары. При лизисе волокна слабо окра- 
шиваются, контуры их становятся почти неразличимыми. 

При окраске поперечных и продольных срезов спинного 
мозга на жир видно, что в зонах наибольших измене- 
ний миелиновых волокон, в частности в пирамидных пу- 
тях, происходит закономерное накопление зернистых 

шаров. 

При изучении белого вещества методом Бильшовского 
и Кахала обнаруживается, что осевые цилиндры тоже под- 
вергаются дегенерации, которая выражается в наоухании, 
вакуолизации и, наконец, в распаде аксона на отдельные 
фрагменты. Осевые цилиндры бывают поражены все же 
менее грубо, чем миелиновые оболочки. 
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Рис. 79. Зубчатое ядро. Нейронофагические узелки. 
Окраска тионином. 
В 
астроциты встречаются редко. Выраженного волокнистого К х М 
ся у 
глиоза как в белом, так ив сером веществе не наблюдается, а ть 1 
поэтому нет никаких оснований считать этот процесс «скле- м к) 
розом» боковых столбов. > и а К 
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роглия. Элементы ее образуют небольшие скопления вокру з 
сосудов и принимают участие в образовании нейронофа м 
гических узелков. Часто встречается значительное набуха- № о 
р ние клеток олигодендроглии. А 
> м8 т 
№ 
ы Ар 
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Микроглия (мозговые гистиоциты). При боковом 
амиотрофическом склерозе имеет место ^живая роли 
ративная реакция клеток Хортега, которая отчетливо вы- 
ражена в коре больших полушарий. | 

Клетки Хортега подвергаются гипертрофии, нередко 
отростки их приобретают грубую форму. Палочковидные 
клетки постоянно встречаются в большом количестве. 


Рис. 80. Спинной мозг. Передний рог, нейронофагия, 
окраска тионином. 


В сером веществе коры часто можно найти парные формы 
клеток Хортега, а также мелкие мезоглиальные узелки 
с радиальным расположением составляющих их элементов. 

Клетки Хортега и клетки олигодендроглии, как правило, 
окружают ганглиозные элементы и при гибели последних 
образуют нейронофагические узелки (рис. 79 и 80). 

В спинном мозгу пролиферативная реакция микроглии 
выражается менее отчетливо. 


Оболочки и сосуды 


В исследованных нами случаях бокового амиотрофи- 


ческого склероза отмечались небольшие изменения со сто- 
роны мозговых оболочек. Они выражались в небольшом их 
утолщении, а также в сращениях их с твердои оболочкой, 
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Микроскопически в МЯГКИХ МОЗГОВЫХ оболочках спин. 
ного и головного мозга отмечалась незначительная проли- 
ферация соединительнотканных и мелкие скопления лим. 
фоидных элементов. Стенки сосудов мягкой мозговой обо. 
лочки в отдельных случаях оказывались  утолщен- 
НЫМИ. Е 

Со стороны эпидуральной клетчатки существенных из- 
менений не найдено, за исключением умеренного склероза 
сосудов с сужением их просвета. В сосудах центральной 
нервной системы при боковом амиотрофическом склерозе 
отмечается полнокровие капилляров и вен, которое особенно 
отчетливо выражено в спинном мозгу и в сером веществе 
болыших полушарий. 

Постоянными изменениями являются мелкие кровоиз- 
лияния, которые чаще имеют свежий характер; в отдельных 
случаях встречаются следы старых кровоизлияний в виде 
небольших скоплений железосодержащего пигмента. 

Изменения в сосудистой сети головного и спинного мозга 
особенно хорошо выявляются на препаратах, обработанных 
бензидиновым методом. В тех участках центральной нерв- 
ной системы, которые подвергаются наибольшим измене- 
ниям, по-видимому, образуются новые капилляры. На 
препаратах, обработанных по методу П. Е. Снесарева, 
в передних рогах и боковых столбах спинного мозга отме- 
чается выраженное округление ретикулярных волокон, 
оплетающих сосуды. Менее выражены аналогичные изме- 
нения в мозговом стволе и коре головного мозга. 

Артерии и вены среднего калибра в боковых столбах, 
а иногда и в сером веществе нередко находились в состоянии 
умеренного склероза, в отдельных случаях наблюдался 
гиалиноз сосудистых стенок. 

Важно отметить, что такие изменения были обнаружены 
У людей не только преклонного возраста, но и у более мо- 
лодых (случай 6 — больной 28 лет, случай 7 — больной 
38 лет, случай 4 — больной 40 лет, случай 3 — больной 
41 года, случай 14 — больной 44 лет, случаи 8—10— 
больные 45 лет). 

Преимущественная локализация этих изменений — 
м а перегородка, боковые столбы, к. 
а ыы мозга и различные отделы Пет 
чены именно в тех о ее 

тделах центральной нервной системы, 
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+. наиболее выражен патологический процесс, позволяет 

















феджнй (0988 
одно ОДИНАКОВ 
пм (ментиров: 
их клеток, Она рас 
больших сосудов, | 
‘м пифильтрато 











да, 


Важно т 
‚о почерку 
т и Ще ( 











1ОГО МОЗГА 
Аботанных 
ной нерв: 
м измене 






























считать их не случайным элементом, а неотъемлемой частью 
этого процесса. 


Говоря о сосудистых изменениях, необходимо подчерк- 
нуть, что они не столь грубы, как поражение сосудов при 
менинго-васкулярных формах нейросифилиса. Нет ника- 
ких оснований считать, что указанные небольшие сосуди- 
стые изменения являются причиной столь обширного и свое- 
образного поражения серого и белого вещества центральной 
нервной системы, которое характеризует боковой амио- 
трофический склероз. 

Сосудистые изменения при этом заболевании невозмож- 
но рассматривать в отрыве от воспалительных инфильтра- 
тов, которые были обнаружены у всех наших больных. 
У 11 больных они были невелики, но совершенно отчет- 
ливы, а у остальных 5 больных были хорошо выра- 
жены. 

Клеточный состав инфильтратов во всех случаях был 
совершенно одинаковым, это — лимфоидные элементы без 
примеси сегментированных лейкоцитов или плазматиче- 
ских клеток. Они располагались в несколько рядов вокруг 
небольших сосудов. Нередко сосуды, окруженные значи- 
тельным инфильтратом, располагались поблизости друг от 
друга. 

Важно подчеркнуть, что наиболее выраженные инфиль- 
траты были обнаружены в продолговатом мозгу, варолиевом 
мосту и шейных отделах спинного мозга, т. е. В тех отделах 
центральной нервной системы 
ческим данным, были позже всего вовлечены в процесс. 
Важно также отметить, что именно в этих отделах пен? 
тральной нервной системы, в частности в продолговатом 
мозгу, между выраженностью инфильтратов и деструк- 
цией нервной паренхимы не было полногс параллелизма. 


‚ которые, согласно клини- 


* * 
* 

Тщательное сериальное изучение гистопатологии цен- 
тральной нервной системы при боковом амиотрофическом 
склерозе обнаружило ряд особенностеи и выявило новые 
морфологические факты. 

Выдвинутое основоположниками учения о боковом амио- 
трофическом склерозе Шарко и А. Я. Кожевниковым по- 
ложение, что при этом заболевании страдают только двига- 


тельные пути с их центральными и периферическими ней- 
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до сих пор подчеркивается огромным большин- 


ронами, . 
ством отечественных исследователеи и особенно зарубеж- 


ными авторами. Однако в настоящее время такая трактовка 
вопроса не может удовлетворить ни клинициста, ни гисто- 


патолога. Данные морфологических исследований говорят 
против подобного утверждения. 

Выше отмечалось, что изменения в коре больших полу- 
шарий и ее подкорковом белом веществе носят постоянный и 
более распространенный характер, чем это признает боль- 
шинство авторов. В центральных и лобных извилинах эти 
изменения имелись во всех слоях, начиная со второго, 
в остальных областях полушарий пострадали третий и пятый 
слои, однако следует указать, что сильнее поражались 
клетки третьего слоя и гигантские пирамидные клетки Беца. 
В шпорной борозде, в зубчатой пластинке разрежение и 
выпадение одиночных клеток и целых групп их были по- 
стоянными явлениями. 

Изменения глии касались всех ее видов. Пролиферация 
микроглии наблюдалась постоянно в сером веществе коры, 
преимущественно во втором и третьем слоях, причем пре- 
обладали палочковидные, реже гипертрофированные формы. 
В белом веществе всегда наблюдалась значительная проли- 
ферация астроцитов. 

Постоянной и значительно выраженной была пролифе- 
рация периваскулярной олигодендроглии в подкорковом 
белом веществе, она отмечалась чаще там, где не было 
скопления лимфоидных элементов. 

В подкорковом белом веществе всех отделов коры всегда 
находили разрежения, множество пустот и гибель миели- 
новых волокон, а в коре — распад радиарных, в меньшей 
степени тангенциальных волокон. 

Такие изменения, но в большей степени, обнаружива- 
лись в семиовальном центре, в передних, средних и в мень- 
к м отделах мозолистого тела. ьы. 
ОИ ль У изменения в коре и подкор 

‚ так как многие авторы отрицают их 


или считают ничтожными < я 
и не икакого зна 
т придают им н 


Так, Росси и Русси, 
Хессин, Шаффер, 
менения в пе 
ной дольке 
вещества. 
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Шредер, д‘Антона и Тониетти, 
„Дэвисон отмечали лишь небольшие из- 
редней центральной извилине и парацентраль- 
И вовсе не касались подкоркового белого 
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К. Н. Третьяков, М. В. Кочергин и Н. М. Иценко счи- 
тают, что при боковом амиотрофическом склерозе в коре 
больших полушарий особых изменений не бывает. 

Изменения в бледных ядрах, скорлупе, головке хвоста- 
того тела, зрительных буграх, подбугорном теле, мамми- 
лярных телах, паравентрикулярных ядрах были всегда 
отчетливы, но не столь значительны, как в коре, мозговом 
стволе или в спинном мозгу. 

Перерождение обнаруживалось не только во внутрен- 
ней, но и в наружной сумке и капсуле (сарзша ехфгета). 
При этом следует подчеркнуть, что во внутренней сумке, 
помимо заднего бедра, страдало очень часто также и колено, 
а в некоторых случаях и переднее бедро. Добавим, что пе- 
рерождение всей сумки или отдельных ее участков может 
быть и сплошным, но часто встречаются мелкие и крупные 
очаги разрежений на бледно окрашенном фоне белого ве- 
щества этой области. Внутренняя сумка была изменена во 
всех наших случаях. 

Принято считать, что при боковом амиотрофическом 
склерозе мозжечок вообще не страдает. Нам удалось пока- 
зать, что слой клеток Пуркинье и частично зернистый, 
а также зубчатые ядра подвергаются выраженным измене- 
НИЯМ. 

Поражение мозгового ствола в наших случаях было 
весьма интенсивным. Пострадали как серые образования, 
так и проводящие пути. 

В клетках церебрального корешка тройничного нерва, 
голубого ядра, красных ядер, черного вещества ножки 
были обнаружены резкие изменения, пострадали ядра почти 
всех черепномозговых нервов. По степени интенсивности 
поражения их можно расположить в следующем порядке: 
всегда грубо поражались ядра подъязычных нервов, за ними 
идут ядра блуждающих, языкоглоточных, добавочных, ли- 
цевых нервов, двигательные ядра тройничных, слуховых, 
глазодвигательных, отводящих и блоковых нервов. В про- 


долговатом мозгу грубо страдали ядра нежных и клино- 
видных пучков и резко — оливы. Изменения меньшей 
степени найдены в дугообразных ядрах и ядрах боковых 
столбов. 

Принято считать, что из черепномозговых нервов стра- 
дают лишь ядра подъязычных, блуждающих (главным обра- 
зом двигательные порции), отчасти добавочных, лицевых 
и тройничных (двигательные ядра) нервов. Наши данные 
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показывают, что могут быть поражены ядра всех черепно- 


мозговых нервов. 

Мы обращаем внимание на поражение олив, коры и зуб- 
чатых ядер мозжечка, так как до сих пор считалось, что 
при боковом амиотрофическом склерозе они не подвер- 
гаются изменениям, 

На основании полученных нами данных можно утверж- 
дать, что белые системы мозгового ствола поражаются в зна- 
чительной степени. 

Пирамидные пучки в продолговатом мозгу у всех боль- 
ных полностью подверглись перерождению. В отдельных 
случаях на резко бледном фоне пирамид наблюдался «пят- 
нистый» тип перерождения. 

Другие пучки мозгового ствола — верхние мозжечко- 
вые ножки с их перекрестом и отчасти средние, главная и 
боковая петли, задние продольные пучки, веревчатые тела, 
спино-мозжечковые и спино-таламические пути — также 
подвергаются изменениям немного меньше, чем пирамид- 
ные пучки. В них наблюдается значительное побледнение, 
разрежение ткани и масса мелких и крупных пустот, часто 
сливающихся в более крупные очаги. Таким изменениям 
подвергаются и солитарные пучки. Указанные внепира- 
мидные пучки страдают сильнее всего в варолиевом мосту 
и среднем мозгу. 

В мозговом стволе, особенно в его нижних отделах, 
как указывалось выше, были значительно выражены сосу- 
дисто-инфильтративные реакции. Особенно резкие вокруг- 
сосудистые лимфоидные инфильтраты наблюдались в про- 
долговатом мозгу, в нижних отделах моста и ножки. 

Сосудисто-инфильтративные реакции были скудными 
в области подкорковых серых ядер и в коре полушарий 
мозга. Но в подкорковом белом веществе наблюдалась явная 
пролиферация периваскулярной олигодендроглии, чего 
в такой степени не было ни в одном из других отделов цент- 
ральной нервной системы. 

В спинном мозгу, помимо грубого поражения клеток 
передних рогов, были обнаружены резкие изменения в бо- 
ковых рогах и клетках столбов Кларка, часто такие же, 
как в передних рогах. 

Весь передне-боковой отрезок во всех наших случаях 
был бледно окрашен, с массой пустот по периферии и с пре- 
имущественным поражением в боковых столбах. В послед- 

Ее перерождение не всегда занимало весь участок пира- 
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мидных пучков, в нижне-грудных и пояснично-крестцовых 
сегментах оно захватывало наружные отделы пирамид 
или доходило до их середины, в верхних грудных и шей- 
ных сегментах перерождению подвергался, как правило, 
весь передне-боковой отрезок спинного мозга. 

Волокна передней белой спайки и заднекорешковые рас- 
ширялись, имели четкообразные вздутия и местами подвер- 
гались полному распаду. Эти изменения в более резкой сте- 
пени наблюдались и в переднекорешковых волокнах. 

Сосудисто-инфильтративные реакции в спинном мозгу 
были отчетливы. Вокругсосудистые лимфоидные инфиль- 
траты располагались в передних рогах, особенно же часто 
в боковых столбах и лучше всего были выражены в верхне- 
грудных и шейных сегментах, но слабее, чем в мозговом 
стволе. 

Подчеркнем, что на фоне указанных распространенных 
изменений в центральной нервной системе основное место 
занимало перерождение пирамидных пучков и гибель круп- 

ных моторных клеток коры больших полушарий, ядер че- 
репномозговых нервов и передних рогов спинного мозга. 

Приведенные патоморфологические факты, установлен- 
ные на основе тщательного микроскопического изучения 
наших случаев, с очевидностью показывают, что патоло- 
гический процесс выходит далеко за пределы поражения 
только двигательных пирамидных систем с их централь- 
ным и периферическим нейронами. 


































Глава 1" 


| ИЗМЕНЕНИЯ ПЕРИФЕРИЧЕСКИХ НЕРВОВ 
И СКЕЛЕТНОЙ МУСКУЛАТУРЫ ПРИ БОКОВОМ 
АМИОТРОФИЧЕСКОМ СКЛЕРОЗЕ 


Периферические нервы изучались нами в 8 случаях. 
Проведено микроскопическое исследование 7 различных 
нервных стволов, причем срединного нерва — во всех 
8 случаях, локтевого — в 2, лучевого — в 4, седалищного-— 
в 5, бедренного — в 4, большеберцового — в 2 и малобер- 
цового нерва — в одном случае. 

Срединный нерв. Во всех случаях волокна на 
миелиновых препаратах окрашены неравномерно, местами 
7 наблюдается резкая бледность и распад миелина. Импрегна- 
к. ция серебром показывает явные, порой грубые изменения 


14- в осевых цилиндрах. Часть осевых цилиндров хорошо сохра- 
и нена, но на отдельных участках их вовсе нет (рис. 81); 
я многие из уцелевших булавовидно или четкообразно утол- 


щены, фрагментированы, местами штопорообразно извиты. 
28 Изредка можно отметить небольшие инфильтраты из лим- 
: фоидных элементов сосудов или в толще нерва. Нередко 
наблюдается пролиферация шванновских клеток. На местах 
максимального распада осевых цилиндров отмечается про- 
Е. лиферация элементов периневрия. Эти изменения одинаково 
р: выражены с обеих сторон. Явных воспалительных измене- 
вии ни в одном нервном стволе мы не обнаружили. 
Локтевой нерв. Миелиновые волокна окрашены 
у неравномерно, местами они бледны. Осевые цилиндры Хо- 
рошо сохранились, однако имеется значительное число ис- 
тонченных и фрагментированных волокон, местами виден 
их распад. В последних участках отмечается нерезкое раз- 
растание элементов периневрия. 
Тучевой нерв. Во всох исследованных лучевых 
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кими, погибающими осевыми цилиндрами встречаются 
и значительно утолщенные. В некоторых участках отме- 





Рис. 81. Срединный нерв. “Фрагментация и гибель 
осевых цилиндров. Импрегнация по Бильшовскому. 
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х явлений не было. 
ноз соединительной 


чалась полная их гибель, 
ного осевого цилиндра, воспалительны 
В некоторых нервах отмечается гиали 


ткани эпиневрия и стенок сосудов. 
Седалищный нерв. Объем пучков волокон 


нормален. В миелиновых волокнах отмечается неравномер- 
ная окраска, местами они весьма бледны. Среди хорошо 
сохранившихся осевых цилиндров попадаются отдельные 
с булавовидными утолщениями, фрагментированные, ме- 


стами р аспадающиеся . 


Бедренны й нерв. Миелиновые волокна бледно 


окрашены. В осевых цилиндрах патологические изменения, 
указанные выше, Эти изменения по интенсивности прибли- 
жаются к отмечавшимся в лучевом нерве и превосходят 
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патологию волокон седалищного и срединного нервов. 
Воспалительных явлений в нерве нет. 

Большеберцовый нерв. Пучки нервных 
волокон неравномерно окрашены, на отдельных участках 
отмечается резкое побледнение. Осевые цилиндры значи- 
тельно изменены в случае 2 и в меньшей степени в случае 5; 
в них наблюдается истончение, четкообразные вздутия, 
фрагментация и местами распад. Значительно выражена 
пролиферация шванновских элементов. 

Малоберцовый нерв. Неравномерная окра- 
ска миелиновых волокон. Осевые цилиндры местами 
фрагментированы, а местами распадаются. На поперечных 
срезах в пучках волокон отмечается значительное коли- 
чество пустот. В толще нерва и у некоторых сосудов встре- 
чаются мелкие лимфоидные инфильтраты. 

Сопоставление полученных гистопатологических дан- 
ных при исследовании нервных стволов с локализацией про- 
цесса в центральной нервной системе показывает, что рез- 
кие изменения были обнаружены в стволах срединных, лок- 
тевых и лучевых нервов при шейно-грудной и бульбарной 
формах, бокового амиотрофического склероза, т. е. там, 
где произошла максимальная гибель клеток передних ро- 
гов. При этих формах меньше страдают седалищный, бед- 
ренный, большеберцовый и малоберцовый нервы. Изменения 
в них были максимально выражены при пояснично- 
крестцовой форме; т. е. когда была обнаружена почти пол- 
ная гибель крупных клеток передних рогов соответствую- 
щих сегментов спинного мозга. 

Исследования скелетных мышц проводились в 8 слу- 
чаях. Изучались следующие мышцы верхней конечности: 
двуглавая, трехглавая, общий разгибатель кисти, грудино- 
ключично-сосковая, ромбовидная, межкостные Мышцы 
кистей и мышцы языка, а из мышц ног — четырехглавая 
портняжная, икроножные и длинная берцовая. 

Так как изменения в мышцах в основном одинаковы, То 
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ляется в четырехглавых и икроножных мышцах. Мыщцы 


верхних конечностей, двуглавая и трехглавая, при шейно- 
грудной форме бокового амиотрофического склероза стра- 
дают больше, чем при пояснично-крестцовой. 

Резчайшая атрофия мышечных волокон была в меж- 
костных мышцах и мышцах языка, местами отмечалась 
полная гибель волокон, а от некоторых пучков оставались 
лишь отдельные обрывки. Поперечная полосатость мышц 
сохранялась почти во всех атрофированных мышцах, но 
она исчезла в мышцах языка и мелких межкостных на 
кистях рук. Вкусовые сосочки языка во всех исследованиях 
были атрофичны. 

На местах атрофированных мышечных волокон наблю- 
далось разрастание соединительной ткани и размножение 
мышечных ядер. Жировая клетчатка, как правило, заме- 
щала опустошенные участки. Изредка в толще мышц и во- 
круг сосудов можно было обнаружить лимфоидные ин- 
фильтраты. 

Ещё Шарко при исследовании первого случая бокового 
амиотрофического склероза обнаружил атрофию мышц 
возвышений большого пальца и мизинца, межкостных 
мышц и мышц языка с одновременным нерезким разраста- 
нием соединительной ткани. 

А. Я. Кожевников исследовал периферические нервы — 
срединный, локтевой, лучевой и малоберцовый (второй его 
случай) и не нашел в них изменений. В двуглавой и трех- 
главой мышцах он отметил атрофию волокон, а местами их 
гибель: поперечная полосатость в атрофированных мышеч- 
ных волокнах сохранялась. Такие изменения в мыш- 
цах нижних конечностей были выражены значительно 
слабее. 

В. К. Рот в периферических нервах обнаружил атрофию 
волокон, разрастание шванновских элементов и гибель осе- 
вых цилиндров. В мышцах плеча и языка он отметил атро- 
фию волокон, разрастание соединительной ткани и исчез- 
новение поперечной полосатости. 

М. С. Маргулис в периферических нервных стволах 
постоянно находил явления пери- и эндоневрита, пролифе- 
рацию шванновских элементов, перерождение миелиновых 
волокон, вокругсосудистые лимфоидные инфильтраты. 

В скелетных мыйщах он обнаруживал атрофию до 2—4 мик- 
ронов, разрастание мышечных ядер и соединительной 
ткани. 

9 





П. А. Варно в одном случае обнаружил распад миели- 
новых волокон и осевых цилиндров, а местами нерезкие 
явления эпи- и периневрита. 

Указанные изменения в периферических. нервных ство- 
лах и скелетных мышцах находили также Эйзенлор, Мари, 
Марбург, Шаффер, Бертран и Богарт, Уолферд и Свэнк. 

Многие авторы (В. К. Рот, Марбург, Бертран и Богарт, 
Шаффер, Чиларж, Эйзенлор) считали, что исчезновение 
поперечной полосатости и жировой клетчатки в атрофи- 
рованных мышцах является постоянным признаком при 
боковом амиотрофическом склерозе. 

Наше исследование периферических нервных стволов 
показало, что миелиновые волокна и осевые цилиндры из- 
меняются во всех нервах. Эти изменения заключаются в де- 
миелинизации, четкообразном утолщении, фрагментации 
и распаде осевых цилиндров с полной гибелью воло- 
кон. 

Из всех периферических нервов, по нашим данным, 
больше всего пострадали лучевой и бедренный. В них 
наблюдалось истончение нервного ствола, диффузное по- 
бледнение миелиновых оболочек и наибольшая гибель осе- 
вых цилиндров. В остальных нервных стволах также най- 
дены изменения, но они были менее выражены. Кроме того, 
при пояснично-крестцовой форме бокового амиотрофиче- 
ского склероза седалищный и бедренный нервы страдают 
в большей степени, чем при двух других формах. Нервные 
стволы шейно-плечевых сплетений поражаются в большей 
степени при шейно-грудной и отчасти при бульбарной 
форме. . 

В местах наибольшей гибели нервных волокон было 
обнаружено разрастание шванновских элементов, эпи- 
неврия, периневрия и эндоневрия. Там же встречались не- 
большие лимфоидные инфильтраты. Явных воспалительных 
изменений  периневрита и эндоневрита, что отмечал 
М. С. Маргулис, мы не видели ни водном нервном стволе. 

Всюду отмечались изменения в исследованных скелет- 
ных мышцах; они были больше выражены в мышцах ди- 
стальных отделов конечностей и особенно в мелких мышцах 
кистей и языка. В последних наблюдалась резчайшая атро- 
фия мышечных волокон и полная гибель их на больших 
Участках. В местах гибели мышц отмечалось разрастание 


соединительной ткани или эти участки заполнялись жиро- 
вой клетчаткой. 
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Поперечная полосатость сохранялась даже в значительно 
атрофированных мышцах и исчезала в наиболее тяжело 
пораженных мышцах, а именно в мелких мышцах кистей 
и языка. Е : 

Имеющиеся в литературе указания, что в атрофирован- 
ных мышцах постоянно исчезает поперечная полосатость 
и жировая клетчатка, на нашем материале не подтверди- 
лись. 

При пояснично-крестцовой форме бокового амиотрофи- 
ческого склероза мышцы нижних конечностей страдают 
в большей степени, чем при двух других формах. Мышцы 
верхних конечностей, особенно в дистальных отделах, по- 
ражаются сильнее при шейно-грудной форме бокового 
амиотрофического склероза. Атрофический процесс в мыш- 
цах языка одинаково резко выражен при всех формах этого 
заболевания. 


У О. А. Хондкариан 
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Согласно данным этих авторов, глубоко поражаются 
и надпочечники. В частности, клетки коркового вещества 
частично подвергаются вакуолизации, причем протоплазма 
их содержит жировые капли; мозговое вещество выглядит 
атрофичным, многие клетки подвергаются вакуолиза- 
ЦИИ. 

А. И. Бурназьян нашел увеличение междольковой сое- 
динительной ткани в щитовидной железе, а Н. М. Иценко 
в одном случае умеренный склероз гипофиза. 

Мы исследовали внутренние органы и железы внутрен- 
ней секреции в 8 случаях бокового амиотрофического скле- 
роза. 

Прежде чем изложить данные этих исследований, оста- 
новимся вкратце на некоторых особенностях наших слу- 
чаев. 

Все умершие были до заболевания полноценными и 
практически здоровыми людьми. Более того, 4 мужчины и 
одна женщина (из 8 больных) отличались особенно крепким 
телосложением. 

Незадолго до смерти у 6 больных отмечалось резко 
выраженное истощение, у остальных 10 оно было выражено 
в меньшей степени. 

Кожные покровы у всех больных были без особых изме- 
нений, за исключением некоторой атрофии кожи (истонче- 
ние, сухость кожи главным образом на конечностях с атро- 
фированной мускулатурой). Никаких существенных ано- 
малий в распределении кожного пигмента, преждевремен- 
ного одряхления мы также не отметили, хотя 9 больных 
(из 16) были пожилыми людьми (старше 49 лет). 

Органы кровообращения. У большинства 
умерших на секции была установлена умеренная гипертро- 
фия миокарда, которая объяснялась различными причи- 
нами (рабочая гипертрофия, связанная с физическим тру- 
дом, легкие формы гипертонический болезни, эмфизема 
легких). : 

Выраженный атеросклероз аорты и крупных сосудов 
отмечен в 3 случаях. Более значительная гипертрофия ле- 
вого желудочка была у двух умерших, у которых при жизни 
наблюдалось повышение артериального давления. 

При микроскопическом исследовании сердечной мышцы 
найдено полнокровие капилляров И умеренная гипертро- 
Ффия мышечных волокон. В 4 случаях наиден нерезкии 
преимущественно периваскулярный кардиосклероз. 
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Ряд французских авторов, особенно А. Лери, нередко 
связывает этиологию бокового амиотрофического склероза 
с сифилисом. Ни в одном из наших 16 наблюдений не име- 
лось признаков специфического поражения аорты. 

Органы дыхания. Никаких изменений слизи- 
стой дыхательных путей на секции установить не удалось. 
Во всех случаях в легких отмечалось застойное полнокро- 
вие, у некоторых эмфизема с атрофией альвеолярных пере- 
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Рис. 82. Поджелудочная железа. Нормаль- 
ный островковый аппарат. Гем. эозин- 





ия 
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городок, расширение просвета бронхов. В 3 случаях 
на секции были найдены очаги аспирационной пневмо- 
НИИ. 

Органы пищеварения. При макроскопиче- 
ском исследовании языка бросается в глаза его резкое 
уменьшение. Важно подчеркнуть, что хотя в основе этого 
процесса лежит прежде всего тяжелая атрофия мышц языка, 
значительным атрофическим изменениям подвергаются 
также и сосочки. 

Слизистая пищеварительного тракта без изменений. 

Печень в 8 случаях (гистологическое исследование) была 
полнокровной; в 4 случаях находили явления бурой атро- 
фии, которая выражалась в уменьшении размеров печеноч- 


ных клеток и скоплении в их протоплазме бурого пигмента 
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(липофусцина); в 3 случаях было найдено очаговое крупно- 
капельное ожирение, а в 4 — небольшие лимфоидно-гистио- 
цитарные инфильтраты в междольковой ткани; в одном 
случае капсула печени была умеренно утолщена. 

Со стороны желчного пузыря и его путей изменений 
установить не удалось. 

Поджелудочная железа имела различный вид: она 
имела как крупнодольчатое строение, так и мелкодольча- 
тое: важно отметить, что атрофии печени мы не находили. 

Микроскопическое исследование поджелудочной же- 
лезы указывало на полнокровие ее сосудов. Экзокринная 
паренхима ее во всех случаях была нормальной. Остров- 
ковый аппарат в 8 случаях был хорошо сохранен (рис. 82). 
Больше того, на многих препаратах отмечалась небольшая 
гипертрофия отдельных островков. 

Мочеполовые органы. Во всех случаях было 
обнаружено полнокровие сосудов почек, особенно в мозго- 
вом веществе; в одном случае умеренный артериосклероти- 
ческий нефроцирроз. Склероз единичных клубочков най- 
ден в 5 случаях. В 2 случаях обнаружено отложение ба- 
зофильных конкрементов в прямых канальцах; исследова- 
ние на известь не производилось. Со стороны мочевого 
пузыря никаких изменений не было отмечено. 

Я ичко. В 8 случаях имела место умеренная атрофия 
семенного эпителия, в одном сперматогенез был полно- 
стью утрачен.. 

Органы кроветворения. В костном мозгу 
на вскрытии не было обнаружено никаких изменений. В се- 
лезенке во всех случаях имелось полнокровие пульны, 
в 4 случаях найдена умеренная атрофия фолликулов. Всюду 
отмечено нерезкое утолщение стенок сосудов, а в артерио- 
лах — пролиферация эндотелиальных элементов с суже- 
нием их просвета. Умеренное отложение железосодержа- 
щего пигмента наблюдалось в одном случае. 

Лимфатические железы без существенных патологи- 
ческих изменений. 

Яичники. Во всех случаях обнаружен склероз и 
гиалиноз сосудов, в 3 случаях отмечен склероз сосудов 
матки. 

Эндокринные железы. Гипофиз. Пе 
редняя доля была хорошо развита, причем в нен преобла- 
дали эозинофильные клетки; сосуды полнокровны как 
в передней, так и в задней доле, в средней обнаруживались 
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незначительные скопления коллоида. Атрофических иИзме- 
нений гипофиза не обнаружено. 

Щитовидная железа. Фолликулы всюду бо- 
гаты коллоидом, ярко окрашиваются эозином. Эпителий 
щитовидной железы низкий, кубический, во многих фол- 
ликулах утолщенный. В одном случае под капсулой желе- 
зы были обнаружены многочисленные скопления лимфоид- 
ных элементов. 

Надпочечники. В 3 случях отмечалось истон- 
чение коры с атрофией клеток фасцикулярного и сетчатого 
слоев. При окраске суданом клетки коркового вещества 
окрашиваются в ярко-оранжевый цвет, богаты липоидами. 
Мозговое вещество надпочечников во всех случаях было 
хорошо развито, а в 3 случаях с истончением коры, даже 
избыточно. 

Особенно отчетливо эти изменения были выражены в од- 
ном случае, где клетки мозгового вещества организовали 
многочисленные аденоматозные тяжи. При изучении этих 
препаратов под большим увеличением было видно, чтс от- 
дельные клетки мозгового вещества очень крупны и содер- 
жат по 2—3 ядра. В корковом и мозговом веществе вокруг 
сосудов встречались мелкие лимфоидные инфильтраты. 

При оценке результатов патологоанатомического иссле- 
дования внутренних органов и важнейших эндокринных 
желез при боковом амиотрофическом склерозе можно 
утверждать, что обнаруженные изменения в этих органах 
незначительны. Они не идут ни в какое сравнение с теми 
грубейшими поражениями, которые встречаются в цент- 
ральной нервной системе. 

Наиболее постоянной находкой при патологии внутрен- 
НИХ органов является полнокровие сосудистой сети. Оно, 
очевидно, связано с нарушениями бульбарной регуляции 
кровообращения. Изменения в легких, в частности эмфи- 
зема и расширение бронхов, отмечавшиеся не только У пПо- 
жилых, но и у молодых больных, по-видимому, явились 
следствием нарушения нормального дыхания в результате 

недостаточной функции продолговатого мозга и ослабле- 
ния трофического влияния блуждающих нервов. Е 

Результаты наших исследований желез внутренней 
секреции не совпадают с данными В. Н. Русских И 

К. Симонова. Согласно нашим данным, инсулярный 
аппарат поджелудочной железы всегда был хорошо развит, 
тогда как упомянутые авторы находили его атрофию- 
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В надпочечниках мы обнаружили небольшие изменения 
тогда как В. Н. Русских и П. К. Симонов отметили глубо- 
кую атрофию и «жировое перерождение» мозгового и кор- 
кового слоев. 

Можно ли считать, что указанные изменения поджелудоч- 
ной железы и надпочечников нервичны и ведут к перерож- 
дению определенных систем центрального нервного аппа- 
рата, как утверждает В. Н. Русских и П. К. Симонов? На 
этот вопрос надо дать отрицательный ответ. 

Трудно представить, чтобы небольшие патологические 
изменения во внутренних органах и железах внутренней 
секреции были первичными и являлись основой патологии 
центральной нервной системы при боковом амиотрофиче- 
ском склерозе. 

Наоборот, правомернее допустить, что тяжелый пато- 
логический процесс в центральной нервной системе при- 
водит к изменениям, имеющим место во внутренних орга- 
нах и железах внутренней секреции. 

Поэтому мы допускаем, что найденные изменения во 
внутренних органах и железах внутренней секреции в на- 
ших случаях являются следствием патологического про- 
цесса в центральной нервной системе. 











Глава У1 


ВОПРОСЫ ЭТИОЛОГИИ И ПАТОГЕНЕЗА БОКОВОГО 
АМИОТРОФИЧЕСКОГО СКЛЕРОЗА В СВЕТЕ 
ГИСТОПАТОЛОГИЧЕСКИХ ДАННЫХ 


Этиология бокового амиотрофического склероза до 
настоящего времени совершенно не изучена. Имеется не- 
сколько теорий природы этого заболевания. Однако ббль- 
шая часть их мало обоснована. Как ни странно, наименее 
обоснованная наследственная, гезр. эндогенно-абиотрофи- 
ческая, теория происхождения бокового амиотрофического 
склероза до последнего времени пользуется широким рас- 
пространением. 

Прежде чем приступить к изложению различных теорий 
этиологии и патогенеза бокового амиотрофического скле- 
роза, мы считаем необходимым осветить один важный для 
понимания изучаемой проблемы вопрос: является ли бо- 
ковой амиотрофический склероз самостоятельным заболе- 
ванием или это только симптомокомплекс, который может 
возникать под влиянием различных факторов? Об этом не 
раз писалось, причем высказывались разнообразные мне- 
ния, 

В самом деле существует ряд заболеваний, клиниче- 
ская картина которых в большей или меньшей степени на- 
поминает боковой амиотрофический склероз. В частности, 
известно, что нередко встречается такая форма нейроси- 
филиса, которая клинически настолько сходна с боковым 
амиотрофическим склерозом, что некоторые авторы Нназы“ 
вают ее «сифилитической формой бокового амиотрофиче- 
ского склероза». Наиболее крупные наблюдения принад- 
лежат Лери (1975). По его данным, из 130 случаев бокового 
амиотрофического склероза, собранных им из литературы, 
только 58 являются не сифилитическими, а остальные 

ь составляют группу «сифилитического бокового амио- 
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трофического склероза». Интересно, что Дана, проанализи- 
ровавший этот же литературный материал, счел возмож- 
ным признать сифилитическую этиологию только в 95 слу- 
чаях. Несомненно, что Лери явно ее переоценивает; больше 
того, он полагает, что почти все прогрессирующие амио- 
трофии представляют собой типичное сифилитическое за- 
болевание центральной нервной системы, как спинная 
сухотка. Сам Лери располагал небольшим количеством 
наблюдений «сифилитического бокового амиотрофического 
склероза», патологоанатомическим субстратом которого 
он считает «специфический сосудистый менингомиелит». 

Шаффер приводит одну микрофотографию, относящуюся 
к случаю «сифилитического бокового амиотрофического 
склероза». Он объясняет дегенерацию боковых столбов 
в этом случае сифилитическим поражением «латеральных 
артерий», причем специфически пораженные артерии были 
хорошо видны в зоне демиелинизации. 

Клинически так называемый «сифилитический боковой 
амиотрофический склероз» отличается от настоящего бо- 
кового амиотрофического склероза более доброкачествен- 
ным течением, периодами улучшения, характерными изме- 
нениями зрачков, лимфоцитозом и положительной реак- 
цией Вассермана в спинномозговой жидкости; бульбарные 
симптомы имеются редко. О редкости смертельных исхо- 
дов свидетельствует, в частности, тот факт, что патологи- 
ческая анатомия этой формы нейросифилиса изучена 
слабо. 

М. С. Маргулис характеризует ее следующим образом: 
амиотрофии, фибриллярные подергивания, резко положи- 
тельная реакция Вассермана. Течение хроническое или 
острое, чаше благоприятное. Процесс распространяется 
на мозговой ствол не очень часто. Патологоанатомически , 
отмечается фиброз мягких мозговых оболочек с лимфоидной 
реакцией сосудистых стенок; сосудистая реакция в спин- 
ном мозгу слабая. Атрофия нервных клеток в передних 
рогах, перерождение волокон в боковых и задних столбах. 
Значительное улучшение при специфическом  лече- 
НИИ. 

Заслуживают внимания относительно редкие клиниче- 
ские и патологоанатомические наблюдения, свидетель- 
ствующие о том, что синдромы, напоминающие боковой 
амиотрофический склероз, могут наблюдаться при хрони- 
ческих прогрессирующих нейроинфекциях. 55 








В частности, при хронических прогрессирующих фор. 
мах эпидемического энцефалита может разн деге- 
нерация пирамидных путей, причем в комбинации с паркин. 
сонизмом возникает картина прогрессирующего заболева- 
ния, напоминающего боковой амиотрофический склероз 
с бульбарными явлениями. Д. Г. Шмелькин (1935), а также 
М. Б. Хаит (1939) наблюдали случаи, когда у больных, 
перенесших эпидемический энцефалит, с течением времени 
развились амиотрофии, напоминавшие боковой амиотро- 
фический склероз. Штерн наблюдал симптомокомплекс 
бокового амиотрофического склероза, развившегося вслед 
за перенесенной «окопной лихорадкой». Н. А. Попов (1924) 
и А. С. Шафрай (1929) наблюдали симптомокомплекс, на- 
поминающий боковой амиотрофический склероз после сып- 
ного тифа. 

Интересные наблюдения, указывающие на возможность 
возникновения спинальных амиотрофий после перенесен- 
ного клещевого энцефалита, принадлежат ряду советских 
авторов (М. А. Маслов, М. Г. Полыковский и др.). Вна- 
чале эти случаи трактовались как хронический полиомиелит 
(полиомиелит взрослых). Проблема взаимоотношений 600- 
кового амиотрофического склероза и острого, и хроническо- 
го полиомиелита заслуживает большого внимания. 

Многие авторы обратили внимание на то, что через 
много лет после острого полиомиелита могут возникать 
амиотрофии. 

В 1941 г. М. М. Меликов опубликовал специальную ра- 
боту по полиомиелиту взрослых, который он рассматривает 
как хроническое течение острого переднего полиомиелита 

Автор считает, что патологический процесс при полиомие- 
лите взрослых поражает только клетки передних рогов. 
К сожалению, эта интересная работа не подкреплена пато- 
логоанатомическими данными: автор не привел секцион- 
ного материала. 

В табл. 1 сопоставлены основные клинические при- 
знаки и микроскопические данные при боковом амиотро- 
фическом склерозе и сходных с ним симптомокомплексах. 
В таблицу включены только наиболее важные, с нашей 


точки зрения, нозологические формы заболеваний. Со- 
гласно литературным данным, менее сходные с боковым 
амиотрофическим склерозом заболевания могут возникать 
при хроническом алкоголизме, диабете, хронических нефри- 
тах и карциноматозе (табл. 1). 
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Все эти данные позволяют сделать следующие выводы: 

1. Различные экзогенные вредности могут вызывать 
заболевания нервной системы, имеющие известное сход- 
ство с боковым амиотрофическим склерозом, но ни одна 
из них не способна вызвать полную картину бокового 
амиотрофического склероза. 

9. Инфекционные заболевания, в частности нейроси- 


филис и некоторые вирусные нейроинфекции, способны 
вызвать более сходную с боковым амиотрофическим скле- 
розом картину, чем различные интоксикации. 

3. Боковой амиотрофический склероз надо считать са- 
мостоятельной нозологической формой. 

Для объяснения этиологии и патогенеза бокового амио- 
трофического склероза предложен ряд теорий и гипотез: 
1) наследственная, или эндогенно-абиотрофическая, 2) ин- 
фекционная теория. Гипотезы: возникновение бокового 
амиотрофического. склероза под влиянием неизвестного 
токсического фактора и значение нарушений обмена ве- 
ществ, недостаточности определенных витаминов и эндо- 
кринных желез. 

Ввиду того что наследственно-абиотрофическая и ин- 
фекционная теории наиболее разработаны и будут нами 
в дальнейшем подробно освещены, остановимся на других 
предлагаемых гипотезах. 

Гипотеза о возникновении бокового амиотрофического 
склероза под влиянием неизвестного токсического фактора 
принадлежит И. И. Иванову (1903). По его мнению, этот 
гипотетический токсин, циркулируя в Крови, оседает 
в области передней щели спинного мозга и передних рогов 
на места контакта двух нейронов двигательного ПУТИ, 
в результате чего наступает одновременное поражение се- 
рого и белого вещества, В настоящее время мы не распола- 
гаем данными для того, чтобы судить о природе этого гипо- 
тетического токсина, однако сама мысль о возможности 
одновременного поражения ганглиозных клеток и прово- 
дящих систем спинного мозга заслуживает внимания. Ток- 
сическая гипотеза возникновения бокового амиотрофиче- 
ского склероза напоминает случаи латиризма, отравления 
трикрезилфосфатом и свинцом. 

Гипотеза о возникновении бокового амиотрофического 
склероза в результате нарушения обмена веществ осно- 
вывается на нарушениях белкового, жирового и водного 
обмена, о чем говорил в 1929 г. Маринеско. 
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склероз 


Спинальный 
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Вероятнее все- 
го нейроинфек- 
ция 


Сифилис 


Нейроинфек- 
ция 


‘Анемия (пер- 





миелоз 





нициозная и 
др.) 


Парезы и параличи рук и ног, 
атрофии мышц с фибрилляр- 
ными подергиваниями, негру- 
бые нарушения чувствитель- 
ности, чаще по типу носок и 
чулок. Повышение, реже по- 
нижение и выпадение сухо- 
жильных рефлексов. Обяза- 
тельно бульбарный синдром. 
Прогрессирующее ухудшение 


Парезы, реже параличи ди- 
стальных отделов — конечно- 
стей, атрофия мышц в основ- 
ном на кистях. Нарушение 
чувствительности,  корешко- 
вые боли. Повышение, неред- 
ко понижение или выпадение 
сухожильных рефлексов. Ре- 
акция Вассермана положи- 
тельная в крови и Е ПИННОМОЗ: 
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ков при боковом амиотрофическом скле 


комплексах 


Исход 





Таблица | 
розе и сходных с ними 


Е о в 


Микроскопические изменения 





°— Всегда смертель- 


Как правило, 
улучшение в ре- 
зультате специ- 

_ фического лече- 
° ния. Изредка 

— смертельный 

| исход 


ительное тече- 
ние, изредка 
смертельный 
— - Исход 





[о 


ительное тече- 
с ремиссиями. 





Дегенерация и гибель клеток передних 
рогов спинного мозга, ядер черепных нервов, 
крупных клеток коры. Изменения клеток 
Пуркинье, зубчатых ядер, олив, черного ве- 
щества ножки мозга. Перерождение всего 
пирамидного пути, больше в спинном мозгу 
и мозговом стволе. Перерождение, нов мень- 
шей степени, задних столбов, медиальной и 
боковой петли, заднего продольного пучка, 
верхних мозжечковых ножек. Лимфоидные 
инфильтраты, главным образом в верхних 
отделах спинного мозга и в мозговом стволе 

Атрофия и выпадение клеток передних ро- 
гов спинного мозга, реже ядер в продолго- 
ватом мозгу. Перерождение пирамидного пу- 
ти главным образом в спинном мозгу, от- 
части в продолговатом. Перерождение задних 
столбов; как правило, грубые, хронические 
изменения в корешках и мозговых оболочках 
с лимфоидной реакцией вокруг сосудов, 
воспалительные изменения в паренхиме спин- 
ного мозга слабее 


Атрофия и гибель клеток передних рогов 
спинного мозга, реже ядер продолговатого 
мозга. Перерождение волокон по периферии 
боковых столбоз, очень редко отдельных во- 
локон в задних столбах, сосудисто-воспали- 
тельные изменения в передних рогах; про- 


лиферация фиброзных и плазматических 
астроцитов 


В передних рогах много нормальных кле- 
ток; имеется их хроматолиз и набухание. В 
коре изменений нет. В боковых и задних 
столбах в основном демиелинизация, реже ги- 
бель осевых цилиндров при грубых очагах 
поражения. Стенки сосудов несколько утол- 
щены, нерезкий фиброз в мозговых оболоч- 
ках. Пролиферация глии почти отсутствует 
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Клинические признаки 





Боковой амио- 
трофический 
склероз 


Спинальный 
амиотрофиче- 
ский сифилис 


Хронический 
полиомиелит 
взрослых 


Фуникулярный 
миелоз 


Вероятнее все- 
го нейроинфек- 
ЦИЯ 


Сифилис 


Нейроинфек- 
ция 


Анемия (пер- 
нициозная и 


др.) 











Парезы и параличи рук и Ног, 
атрофии мышц с фибрилляр- 
ными подергиваниями, негру- 
бые нарушения чувствитель- 
ности, чаще по типу носок и 
чулок. Повышение, реже по- 
нижение и выпадение сухо- 
жильных рефлексов. Обяза- 
тельно бульбарный синдром. 
Прогрессирующее ухудшение 


Парезы, реже параличи ди- 
стальных отделов конечно- 
стей, атрофия мышц в основ- 
ном на кистях. Нарушение 
чувствительности, корешко- 
вые боли. Повышение, неред- 
ко понижение или выпадение 
сухожильных рефлексов. Ре- 
акция Вассермана положи- 
тельная в крови и спинномоз- 
говой жидкости. Редко буль- 
барные явления Я 

Атрофия мышц конечностей, 
больше рук; парезы и вялые 
параличи, чувствительность, 
как правило, не нарушена. 
Сухожильные рефлексы вна- 
чале повышены, потом пони- 
жены или совсем выпадают. 
Бульбарные явления не обя- 
зательны. Течение хрониче- 
ское, но более благоприятное, 
чем при боковом амиотрофи- 
ческом склерозе 
- Слабость в ногах с атрофи- 
ей мышц конечностей, больше 
в голенях. Явления атаксии. 
Парестезии, понижение по- 
верхностных видов чувстви- 
тельности, иногда глубокой. 
Повышение сухожильных и 
периостальных рефлексов, а 
также коленных ахилловых 





Как прави 
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зультате спец 
фического ле 
ния, Изредк 
Смертельный 
исход 







































Таблица 1 


ков при боковом амиотрофическом склерозе и сходных с ними 
комплексах 








Исход Микроскопические изменения 





Дегенерация и гибель клеток передних 
рогов спинного мозга, ядер черепных нервов, 
крупных клеток коры. Изменения клеток ? 
Пуркинье, зубчатых ядер, олив, черного ве- { ' 
щества ножки мозга. Перерождение всего 14 
пирамидного пути, больше в спинном мозгу , 
и мозговом стволе. Перерождение, но в мень- ] 
шей степени, задних столбов, медиальной и | 
боковой петли, заднего продольного пучка, 
верхних мозжечковых ножек. Лимфоидные | 
инфильтраты, главным образом в верхних | 

| 

| 

| 


Всегда смертель- 
ный 


отделах спинного мозга и в мозговом стволе 
Как правило, Атрофия и выпадение клеток передних ро- 
улучшение в ре- | гов спинного мозга, реже ядер в продолго- 


зультате специ- ватом мозгу. Перерождение пирамидного уе 
ти главным образом в спинном мозгу, а 


фического лече- 
ния. Изредка части в продолговатом. Перерождение задних 
смертельный столбов; как правило, грубые, хронические 
исход изменения в корешках и мозговых оболочках 


с лимфоидной реакцией вокруг сосудов, 
) воспалительные изменения в паренхиме спин- 


ного мозга слабее 


Длительное тече- Атрофия и гибель клеток передних рогов 





ние, изредка спинного мозга, реже ядер продолговатого 
смертельный мозга. Перерождение волокон по периферии 
исход боковых столбоз, очень редко отдельных во- 


лбах, сосудисто-воспали- 
передних рогах, про- 
плазматических 


локон в задних сто 
тельные изменения В 
лиферация фиброзных и 
астроцитов 


много нормальных кле- 
атолиз и набухание. В 


















В передних рогах 


ток; имеется их хром 
коре изменений нет. В боковых и задних 


Длительное тече- 
на 
столбах в основном демиелинизация, реже ги- | 


ние с ремиссиями, 

Крайне редко 

смертельный 
исход 





бель осевых цилиндров при грубых очагах 
поражения. Стенки сосудов несколько утол- 
| щены, нерезкий фиброз в мозговых оболоч- 

ках. Пролиферация тлии почти отсутствует 
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6 Пеллагра 


7 | Авитаминоз Е. 
(у животных) 


8 Латиризм 





Трикрезил- 
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10 Отравление 


свинцом 


Этиология 


Авитаминоз 


Авитаминоз 


Авитаминоз 


ами (чина) 


Отравление 





Отравление 


Отравление бо- 


Клинические признаки 


Бульбарных явлений нет. Не- 
редко выздоровление при спе- 
циальном лечении 

Одышка, сердцебиение, сла- 
бость в ногах и атрофия МЫШЦ 
ног больше по передней по- 
верхности, редко рук. Паре- 
стезия и анестезия ног. По- 
нижение или выпадение су- 
хожильных рефлексов 
Атрофия мышц, чаще на но- 
гах. Характерная пигмента- 
ция кожи. Боли и парестезии, 
понижение чувствительности 
в ногах. Повышение, иногда 
понижение сухожильных реф- 
очей мышц конечностей 
и параличи, чаще задних ко- 
нечностей. Понижение или 
выпадение сухожильных ре- 
И ааное похудание мыш 
конечностей, главным и 
ног, их слабость и ея ы 
Нерезкое понижение по а 
ностной ОА 
судороги в ногах; нару а 
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Продолжение 
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Микроскоп ические изменения 





Выздоровление 


ния. Изредка 
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ыздоровление. 
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ный исход 
.Ф 


льное тече- 
Крайне ред- 


ред- 
НЫЙ 


под влиянием спе- 
фического лече- 


Атрофия отдельных клеток в передних ро- 
гах спинного мозгаи в коре полушарий. 
Дегенеративные изменения в атрофирован- 
ных мышцах. Наибольшие изменения в пе- 
риферических нервах, чаще в седалищном 
нерве: распад миелина и осевых цилиндров. 
Воспалительных изменений нет 

Дегенеративные изменения в крупных клет- 
ках передних рогов спинного мозга и коры 
полушарий. Очаги демиелинизации в боко- 
вых и задних столбах, но не во всех случаях 


Перерождение клеток передних рогов спин- 
ного мозга, главным образом в поясничном 
отделе. Перерождение волокон в боковых, 
передних и отчасти в задних столбах 





Небольшие дегенеративные изменения от- 
дельных клеток в передних рогах спинного 
мозга. Атрофия и гибель крупных клеток пе- 
редней центральной извилины. Перерождение 
пирамидных путей в боковых столбах; иног- 
да разрежение ткани в пирамидных пучках 
доходит до внутренней сумки. Нерезкое пе- 
рерождение волокон в задних столбах и 
мозжечковых путях. Воспалительных явле- 
ний нет. 
(У животных). Нерезкие дегенеративные 
изменения отдельных клеток передних рогов 
спинного мозга и межпозвоночных узлов. 
‚ Демиелинизация волокон в боковых столбах, 


особенно в корешках и периферических нерв- 
ных стволах 





Хронические изменения нервных клеток, 
пролиферация глии, дегенерация волокон 
проводящих систем и периферических нер- 
вов, инфильтраты (у животных) 
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Этиология 





10 


Бери-бери 


Пеллагра 


Авитаминоз Е. 
(у животных) 


Латиризм 


Трикрезил- 


фосфат 


Отравление 
свинцом 








Авитаминоз 


Авитаминоз 


Авитаминоз 


Отравление бо- 
бами (чина) 


Отравление 


Отравление 





Клинические признаки 


Бульбарных явлений нет. Не- 
редко выздоровление при спе- 
циальном лечении 

Одышка, сердцебиение, сла- 


| бость в ногах и атрофия мышц 


ног больше по передней по. 
верхности, редко рук. Паре- 
стезия и анестезия ног. По- 
нижение или выпадение су- 
хожильных рефлексов 

Атрофия мышц, чаще на но- 
гах. Характерная пигмента- 
ция кожи. Боли и парестезии, 
понижение чувствительности 
в ногах. Повышение, иногда 
понижение сухожильных реф- 
лексов 

Атрофии мышц конечностей 
и параличи, чаще задних ко- 
нечностей. Понижение или 
выпадение сухожильных ре- 
флексов 

Диффузное похудание мышц 
конечностей, главным образом 
ног, их слабость и параличи. 
Нерезкое понижение поверх- 
ностной чувствительности и 
судороги в ногах; нарушение 
тазовых органов. Повышение 
сухожильных рефлексов, 0со- 
бенно коленных и ахилловых 


Атрофия мелких мышц ки- 
стей, стоп и голеней. Парезы 
и параличи стоп и кистей. 
Быстро проходящие наруше- 
ния тазовых органов. Повы- 
шение сухожильных рефлек- 
сов с последующим их выпа- 
дением (ахилловы) и посте- 
пенным восстановлением 

Слабость и атрофия мышц 
рук: боли почти отсутствуют. 
Сухожильные рефлексы на 
руках выпадают, а в ногах 
повышаются; имеются патоло- 
гические рефлексы 





редко смер 
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Выздоровление 
под влиянием спе- 
цифического лече- 

ния. Изредка 

смертельный 
исход 


Выздоровление. 
Редко смертель- 
ный исход 


Длительное тече- 

ние. Крайне ред- 

ко смертельный 
исход 


Длительное тече- 





ние. Крайне ред- 
ко смертельный 
исход 


Микроскопические изменения 





Атрофия отдельных клеток в передних ро- 
гах спинного мозга и в коре полушарий. 
Дегенеративные изменения в атрофирован- 
ных мышцах. Наибольшие изменения в пе- 
риферических нервах, чаше в седалищном 
нерве: распад миелина и осевых цилиндров. 
Воспалительных изменений нет 

Дегенеративные изменения в крупных клет- 
ках передних рогов спинного мозга и коры 
полушарий. Очаги демиелинизации в боко- 
вых и задних столбах, но не во всех случаях 


Перерождение клеток передних рогов спин- 
ного мозга, главным образом в поясничном 
отделе. Перерождение волокон в боковых, 
передних и отчасти в задних столбах 


Небольшие дегенеративные изменения от- 
дельных клеток в передних рогах спинного 
мозга. Атрофия и гибель крупных клеток пе- 
редней центральной извилины. Перерождение 
пирамидных путей в боковых столбах; иног- 
да разрежение ткани в пирамилных пучках 
доходит до внутренней сумки. Нерезкое пе- 
рерождение волокон В задних столбах и 
мозжечковых путях. Воспалительных явле- 
ний нет. 

(У животных). Нерезкие дегенеративные 
изменения отдельных клеток передних рогов 
спинного мозга И межпозвоночных узлов. 
Демиелинизация волокон в боковых столбах, 
особенно в корешках и периферических нерв- 


ных стволах 


ервных клеток, 
ческие изменения Н 
и дегенерация волокон 


пролиферация глии, } 
ы систем и периферических нер 


проводящих 
ны инфильтраты (у животных) 
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Изменения ганглиозных клеток он связывает с нару- 
шением окислительных процессов, а гибель волокон — 
с нарушением гидролизирующих ферментативных процес- 
сов. О значении обменного фактора в патогенезе бокового 
амиотрофического склероза говорят и такие наблюдения, 
в которых заболевание или сходный с ним симптомо- 
коплекс возникал у больных с тяжелыми нарушениями 
обмена. Например, Минковский наблюдал картину боко- 
вого амиотрофического склероза при диабете. 

В связи с развитием учения об авитаминозах возникла 
авитаминозная гипотеза этиологии и патогенеза бокового 
амиотрофического склероза. В основу этой гипотезы легли 
клинические наблюдения, указывающие на сходство симп- 
томов у больных пеллагрой с симптомами бокового амио- 
трофического склероза. Главным обоснованием этой гипо- 
тезы явились эксперименты на животных. 

При изучении биологических свойств витамина Е было 
установлено, что отсутствие его в пищевом рационе крыс, 
кроликов и морских свинок приводит не только к беспло- 
дию, но также и к мышечным дистрофиям. У крыс, кото- 
рым давали пищу, лишенную витамина Е, появлялись па- 
раличи конечностей, главным образом задних; животные, 
положенные на спину, не могли принять нормальное поло- 
жение и т. д. 

Гистологическое исследование скелетных мышц и спин- 
ного мозга подопытных животных показало дистрофиче- 
ские изменения в мышцах, перерождение волокон в перед- 
них, боковых и медиальных отделах задних столбов и нерв- 
ных клеток в передних рогах. Эти изменения напоминали 
картину нарушений, описанных при прогрессивных спи- 
т амиотрофиях и боковом амиотрофическом скле- 
и ен послужили основанием для 
к Е-авитаминозу и Об А а 
к С Удили многих исследователей (Г ил- 

ребуле, Свэнк и Путнэм, Уэкслер, Сапирштейн 


Мю применять витамин Е в качестве лечебного сред- 


ен исследователи не подтвердили этих «обнаде- 
и = та лечения бокового амиотрофиче- 

. Б частности, наш о - 
нения витамина Е , пыт длительного приме 


при этом заболеван - 
тельных результатов. ии не дал положи 
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Несмотря на то, что боковой амиот 
нельзя считать проявлением авитам; 
экспериментальные данные указыва 
тяжелого повреждения двигательны 
стемы У животных под влиянием Е- 
условно заслуживает внимания. 
Своеобразную эндок 


рофический склероз 
ноза у человека, 
ют на возможность 
х систем нервной си- 
авитаминоза, что без- 


ринно-обменную гипотезу проис- 
хождения бокового амиотрофического склероза предложил 
В. Н. Русских. Согласно его концепции, поражение опре- 
деленных желез внутренней секреции ведет к заболеванию 
определенных систем. В частности, поражение инсуляр- 
ного аппарата поджелудочной железы ведет, по его мнению, 
к дегенерации задних столбов, а поражение надпочечников 
является причиной тяжелого поражения моторных нейро- 
НОВ. 
Концепция В. Н. Русских об исключительном значении 
эндокринных желез для возникновения так называемых 
системных заболеваний не может быть поддержана ни с фак- 
тической, ни с методологической точки зрения. 
Литературные данные не подтверждают высказываний 
В. Н. Русских, что поражение двигательных нейронов за- 
кономерно связано с понижением функций надпочечников. 
При аддисоновой болезни, характеризующейся. почти пол- 
ным разрушением надпочечников, как правило, не наблю- 
дается перерождения пирамидных путей. Не отмечается 
ничего сходного с картиной бокового амиотрофического 
склероза и при экспериментальном угнетении или выклю- 
чении функций надпочечников. 
Наши морфологические исследования надпочечников 
и других эндокринных желез в 8 случаях бокового амио- 
трофического склероза не подтверждают В. =: 
По существу «эндокринная теория» патогенеза ре 
амиотрофического склероза В. Н. Русских а - 
новый вариант старой эндогенно-абиотрофичесной к 
Вся разница. между воззрениями Шаффера и Ъ. 5 у во 
состоит только в том, что Шаффер считает И Ох 
моторных систем эндогенной и первичной, а В. и: а 
полностью признавая эндогенный характер ти р : 
связывает его с поражением О еадеааныя аа 
Конституциональные факторы и онозндеБий главным 
дения имеют немалое значение г ВЕСЬ вопрос заклю- 
образом наследственных заболеваний. ституциональные и 
чавтсятв том, какую роль играют кон 
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2 о. А. Хондкариан 









наследственные факторы в происхождении бокового амио- 
трофического склероза. Об этом мы уже кратко упоминали 
в пятой главе. 

Конституциональные особенности изученных нами боль- 
ных не дают оснований утверждать, что боковой амиотро- 
фический склероз возникает у лиц, заведомо неполноцен- 
ных физически и нервно-психически. Часть наших больных 
до данного заболевания отличалась прекрасным физи- 
ческим развитием и хорошим здоровьем. Никаких дефектов 
со стороны психики не было отмечено. 

Клинические наблюдения не дают основания для заклю- 
чения о роли конституциональных факторов в происхож- 
дении бокового амиотрофического склероза. 

Одной из наиболее распространенных теорий этиологии 
и патогенеза бокового амиотрофического склероза яв- 
ляется теория наследственного, эндогенно-абиотрофиче- 
ского происхождения этой болезни. Создававшаяся в те- 
чение многих лет, она нашла свое наиболее законченное 
выражение в воззрениях Шаффера. 

Поскольку эта теория касается группы наследственно- 
семейных заболеваний, она должна опираться на точные 
наблюдения, доказывающие наследственную природу забо- 
левания. Однако изучение литературных данных и наблю- 
дений тех авторов, которые разрабатывали теорию наслед- 
ственного происхождения многих нервных заболеваний, 
показывает, что строго проверенных фактов в пользу этой 
точки зрения нет. 

В историческом очерке мы уже приводили высказывания 
С. Н. Давиденкова, согласно которым он склонен был от- 
нести некоторые формы бокового амиотрофического скле- 
роза к семейным заболеваниям. Во втором издании своей 
книги «Наследственные болезни нервной системы» (1932) 
{СЕ Н. Давиденков приводит обширную литературу, в ко- 
торой он не нашел вполне убедительных случаев наслед- 
ственного или семейного заболевания боковым амиотрофи- 

ческим склерозом. 

Не приводит убедительных данных и Шаффер. 

_ Поскольку данная работа в основном освещает гисто- 
патологию бокового амиотрофического склероза, попытаем- 
ся подробно разобрать «аргументы» Шаффера. 
а Ождает. что в основе патологического про- 
: амиотрофическом. склерозе лежит сле- 


Рая «патогенетическая триада»: 1) системная электив- 
78 р 





Ча = 
9 
ьх 


> 


5 = — 
= < 
= 


5& 
55. 
Е. 
Е 
ЗА, 








оз 
ити, 
хо И [5 
Нео №3 ВЫ 
иживает КрИТЯЖ 
одобно обслед 
ыво аннотров 
Мат микрос 
з МНОЙ Отче 
‚ОЕСКИЙ сх 
р 
Она [6 №. 
ТА, о АЯ 
п ЗАЛ 
и | 
м Пао 
МА Ч 


== = = 














Е 












































ность поражения, 2) сегментарная элективность пораже- 


ния, 3) нейроэктодермальная элективность поражения, 

Первое положение триады Шаффера состоит в требова- 
нии строжайшей системности дегенеративных изменений 
определенных образований центральной нервной системы. 
Этому требованию он придает исключительное, можно ска- 
зать, главенствующее значение. 

Второе положение о сегментарной элективности стано- 
вится ясным из его утверждения, что при боковом амио- 
трофическом склерозе избирательно страдают следующие 
три «сегмента» центральной нервной системы: телэнцефа- 
лон, ромбэнцефалон и спинной мозг. 

Третье положение Шаффера говорит об элективности 
поражения при боковом амиотрофическом склерозе только 
одного зародышевого листка, а именно эктодермы, при пол- 
ном отсутствии какого-либо участия в патологическом про- 
цессе реакций мезодермы. 

Ни одно из выдвинутых Шаффером положений не вы- 
держивает критики при изучении достаточно большого 
и подробно обследованного материала по гистопатологии 
бокового амиотрофического склероза. 

Анализ микроскопических исследований наших слу- 
чаев с полной отчетливостью показывает, что боковой амио- 
трофический склероз не является системным заболеванием. 
Во всех 16 случаях, помимо поражения двигательных си- 
стем, отмечались дегенеративные изменения и В других си- 
стемах и образованиях. В частности, в ряде случаев стра- 
дали задние столбы. В мозговом стволе обнаружено пере- 

рождение не только пирамидных путей, но и задних про- 
дольных пучков, веревчатых тел, медиальной И боковой 
петли, верхних мозжечковых ножек. В белом веществе 
больших полушарий были отмечены очаги гибели нервной 
ткани не только в области передней центральной иЗВИЛИНЫ, 


но и в других областях. 

а. двигательных клеток передних ты 
спинного мозга, ядер черепномозговых нервов, АЕ 
клеток коры мозга, мы обнаружили значительные р 
ния в клетках боковых рогов И столбов Кларка в с =. 
и резкие изменения в клетках олив В продолговатом моет, 

Положение Шаффера о «сегментарНоЙ ии песле- 
поражения также не подтверждается даЕЫм о енения 
дований. В самом деле, мы нашли значительные 


“В ядрах 
В мезэнцефалических образованиях» В ее р 8 
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глазодвигательных и блоковых нервов и в клетках черного 
вещества ножки мозга. Умеренные дегенеративные изме- 

: нения найдены в_диэнцефалических - образованиях, рез- 
: кие — в клетках Пуркинье и зубчатых ядрах мозжечка, 
Положение Шаффера об исключительном «нейроэктодер- 

мальном» характере патологического процесса при боковом 

&: амиотрофическом склерозе опровергается многочислен- 
ными наблюдениями различных авторов, находивших при 

этом заболевании те или иные сосудистые инфильтратив- 

ные реакции. С еще большей наглядностью это положение 
опровергается данными наших гистопатологических ис- 
следований, которые позволяют утверждать, что воспали- 

тельные изменения встречаются в каждом случае бокового 

2 миотрофического склероза а в трети изученного = 
| материала они значительно выражены. | и оритолотОВ 
При внимательном изучении работы Шаффера создается о 0 





















сс ЗО 38 
впечатление, что значительная часть фактов, противореча- иво : 
щих защищаемой им теории, была ему известна. Но, не- ЕЫХ. . 
смотря на это, он продолжает отстаивать свои взгляды. Необходимо под 


Его высказывания в этом направлении представляют из- дз подвергалась 
вестный принципиальный интерес. Описывая вместе со зажат развиваться 
своим сотрудником Лехоцким случай бокового амиотрофи- |. 






























































4 ческого склероза, в котором, помимо поражений двигатель- Вр ОТЕЛЕ 
ых ных систем, была обнаружена дегенерация задних столбов в оне Прошлогс 
1 и туберкулезный менингит, Шаффер дает следующее толко- |: 1, ВКОторых От 
| вание гистопатологических фактов. Он утверждает, что торчком Кл 
з в этом случае поражение двигательных систем имело чисто О ИЛИ 1 
эндогенный характер, дегенерация задних столбов связана | » фо Трон 
с диффузным нейротропным влиянием туберкулезных ток- | а 
синов на центральную нервную систему, а «мезодермаль- Ва И 
ная реакция» обусловлена туберкулезом мягких мозговых ТЯ той т 
оболочек. а № м 
7 Хорошо зная, что большинство случаев бокового амио- | м ИА их 
| трофического склероза не укладывается в его патогенети- м ЯК Ч, Т 
(Я ческую триаду, Шаффер ограничивается изучением только о м об 
7 чистейших форм. Он считает, что все многочисленные слу- 3 м 
| чаи этого заболевания не отвечают требованиям, предъяв- ° па КИ. 
} ляемым к истинному боковому амиотрофическому склерозу, м ми д, 
| а что это симптомокомплекс. } И к 
| В статье, посвященной рассмотрению спастического ми я 
ы| спинального паралича (1936), Шаффер говорит, что экзо- т 0. 
=. генные формы этого заболевания отличаются от эндоген- № и © 
| ных не системным характером дегенеративных изменений, 
я 180 



















































а тем, что при них обнар 
ные реакции. 


Мы сознательно привели эту ссылку. При боковом амио- 
трофическом склерозе дегенерация, как правило, носит не 
системный характер и, как правило, при нем имеются сосу- 
дисто-инфильтративные изменения. Если бы Шаффер был 
логичен, он должен бы признать боковой амиотрофиче- 
ский склероз экзогенным заболеванием. 


Системность — основная черта наследственно-дегенера- 
тивных заболеваний нервной системы. Если эта систем- 
ность опровергается фактами, то невозможно причислять 
боковой амиотрофический склероз к группе наследственно- 
дегенеративных заболеваний. 

Инфекционная теория происхождения бокового амио- 
трофического склероза существует много лет, но большая 
часть невропатологов не. придерживается ее. По традиции 
они относят это заболевание в группу системных и эндо- 
генных. 

Необходимо подчеркнуть, что инфекционная теория 
не раз подвергалась существенным изменениям, она про- 
должает развиваться и укрепляться, что особенно заметно 
в трудах отечественных исследователей. 

В конце прошлого века было опубликовано много наблю- 
дений, в которых отмечалось, что развитие бокового амио- 
трофического склероза наступало после перенесенного 
острого или хронического инфекционного заболевания 
(тиф, инфлюэнца, малярия, туберкулез, ревматизм и т. аи 

днако большинство исследователей справедливо придер- 
живается той точки зрения, что перечисленные инфекции 
являются не причинами заболевания, а факторами, вы- 
являющими его. Таким образом, указанные заболевания р 
объясняют инфекционную теорию бокового амиотрофиче 
ского й а 

В НИ. П. Мержеевский и Л. Ф. Эрлицкий еси 
что патологический процесс при боковом амиотр т 
склерозе является паренхимы г 
В 1911 г. Л. О. Даркшевич высказал Пе 
причиной бокового амиотрофического склероз и 
токсемия вследствие циркуляции в крови «виру экзоген- 

Марб яде работ высказывался в пользу 

роург в ряде р фического склероза. 
ного происхождения бокового амиотро о А 
Однако в последней работе (1936) он, остав 


знать это за- 
прежней точке зрения, все же не решается при #81 
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болевание инфекционным. Марбург считает, что первично 


процесс поражает область передней спинальной артерии; 
поражение пирамидных пучков он объясняет распростра- 
нением процесса по кровеносным сосудам на область этих 
путей, что наблюдается в некоторых случаях острого полио- 
миелита. 

В 1914 г. М. С. Маргулис высказался в пользу инфек- 
ционного происхождения бокового амиотрофического скле- 
роза. С этого времени он развивал эту мысль в ряде работ. 
В своих первых работах М. С. Маргулис на основании пато- 
логоанатомических данных был склонен отождествлять 
боковой амиотрофический склероз с энцефало-полиради- 
куломиелитом. В последующие годы он приходит к выводу, 
что боковой амиотрофический склероз является вирусным 
заболеванием и принадлежит к группе демиелинизирующих 
болезней нервной системы. 


По мнению М. С. Маргулиса, вирус проникает по лим- 
фатическим путям в эпидуральную клетчатку, а отсюда 
по периневральным пространствам спинномозговых кореш- 
ков (главным образом передних) и бульбарных нервов, 
а также по лимфатическим щелям твердой мозговой обо- 
лочки распространяется на спинной мозг, в нервной ткани 
которого и фиксируется. 


Первичная локализация вируса в эпидуральном про- 
странстве, по его мнению, при боковом амиотрофическом 
склерозе обязательна так же, как и для всех других форм 
демиелинизирующих процессов. В основе процесса лежат 
демиелинизация и микронекрозы, а перерождения частичны 
и вторичны. М. С. Маргулис писал: «Микронекрозы и де- 
миелинизация являются непосредственной причиной вто- 
ричных перерождений пирамидных путей; эта же причина 
вызывает перерождение и других систем длинных провод- 
ников спинного и головного мозга. Перерождение пирамид- 
ных путей, вернее отдельных волокон последних, — не- 
постоянное и случайное явление; они могут быть, но могут 
и отсутствовать. Таким образом, перерождение пирамидных 
путей не характеризует патологоанатомический процесс 
при боковом амиотрофическом склерозе, основным является 
пучково-сегментарная демиелинизация нервных волокон 
и, в частности, пирамидных путей». Изменения в корешко- 
вых и периферических нервах, а также в эпидуральном 
пространстве автор считает самостоятельными, не под- 
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циненными основному процессу в центральной нервной 
системе. 

Несмотря на то, что М. С. Маргулис располагал зна- 
чительным количеством наблюдений над боковым амиотро- 
фическим склерозом и широко освещал их как в нашей ме- 
дицинской литературе, так и за границей, защищаемая им 
инфекционная теория происхождения этого заболевания 
не получила широкого распространения. 

По мнению А. И. Бурназяна, боковой амиотрофический 
склероз — инфекционное заболевание. Процесс первично 
локализуется в мягких оболочках и в сосудах спинного 
мозга, а в дальнейшем лимфогенно распространяется на 
нервную систему. 

Наши гистопатологические исследования центральной 
нервной системы привели нас к инфекционной теории про- 
исхождения бокового амиотрофического склероза. Напом- 
ним основные факты патоморфологии наших случаев. 

При микроскопическом исследовании мы постоянно 
обнаруживали изменения в периферических и корешковых 
нервах, а также в передних и отчасти в задних корешках. 
Они выражались в демиелинизации, гибели осевых ци- 
линдров, пролиферации шванновских и соединительно- 
тканных элементов и нередко в наличии мелких очагов лим- 
фоидной инфильтрации. Мозговые оболочки оказывались 
несколько утолщенными, стенки сосудов оболочек и эпи- 
дурального пространства были также утолщены, иногда 
гиалинизированы, в эпидуральном пространстве находили 
пролиферацию фиброцитов, а иногда лимфоидных эле- 
ментов. 

Поражения передне-бокового отрезка спинного мозга 
всегда имели место, причем область пирамидных путей была 
поражена сильнее остальных систем. Дегенеративно-атро- 
фический процесс в клетках передних, боковых рогов и 
столбов Кларка, периваскулярные лимфоидные инфиль- 
траты обнаруживались в наших случаях © болышим по- 
стоянством. 

Описанные выше -изменения ‹в’-передних ‘Корешках, 
корешковых и периферических нервах являются, по нашему 
мнению, следствием тяжелого поражения клеток в передних 
рогах спинного мозга, т.е. являются вторичными. В самом 
Деле, если бы патогенное начало первично фиксировалось 
в эпидуральном пространстве и указанные периферические 


отрезки нервной системы поражались аа. 
8 








изменения их оказались бы более грубыми и превосходили 
бы изменения в спинном мозгу. Противоречит такому пред- 
положению тот факт, что изменения в эпидуральном про- 
странстве уступают отмеченным в спинном мозгу. 

Мы показали, что боковой амиотрофический склероз 
безусловно не системное, а более распространенное заболе- 
вание нервной системы. Найденные нами грубые изменения 
клеточных элементов в спинном и головном мозгу, пере- 
рождение и демиелинизация волокон белого вещества не 
только пирамидных, но и других проводящих систем, раз- 
растание микроглии в коре полушарий и макроглии в под- 
корковом белом веществе, а также периваскулярные лим- 
фоидные инфильтраты, главным образом в спинном мозгу 
и мозговом стволе, подтверждают наши высказывания о 
характере заболевания. Таким образом, при боковом амио- 
трофическом склерозе поражаются как эктодермальные, 
так и мезодермальные образования. 

Однако, как мы уже указывали, на фоне распространен- 
ности процесса в нервной системе кортико-мускулярный 
путь с его проводниками и клеточным аппаратом страдает 
сильнее остальных проводящих систем и клеточных групп. 
Нельзя согласиться с М. С. Маргулисом, что перерожде- 
ние пирамидных путей — явление непостоянное и не ха- 
рактеризует патологоанатомического процесса при боковом 
амиотрофическом склерозе. Более того, у М. С. Маргу- 
лиса было стремление объединить боковой амиотрофиче- 
ский склероз .с миелополирадикулоневритами или демие- 
линизирующими заболеваниями нервной системы. Пере- 
рождение пирамидных пучков и гибель клеток передних 
рогов, ядер ряда черепных нервов и крупных клеток перед- 
ней центральной извилины — постоянное и обязательное 
явление при данном заболевании. Это вовсе не означает, 
что боковой амиотрофический склероз — системное заболе- 
вание. Можно лишь допустить, что при нем имеет место на- 
иболее грубое поражение преимущественно центральных 
и периферических нейронов двигательных путей. 

К пониманию преимущественного поражения корково- 
мышечного пути при боковом амиотрофическом склерозе 
надо подходить с павловских материалистических позиций, 
но отнюдь не руководствоваться беспочвенными поло- 
жениями об эндогении и абиотрофии, которыми большин- 


ство зарубежных исследователей пытается объяснить сущ- 
ность этого заболевания. 
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и. П. -Вавлов более 30 лет назад говорил о двигатель- 
ных корковых элементах: «Хотя двигательные корковые 
элементы для разных движений (скелетных, речевых 
глазных и т. д.) находятся, по данным современной физио- 
логии, в разных отделах полушарий, можно сказать рассы- 
паны по ним, тем не менее у наших больных они являются 
объединенными общим задерживанием, в противоположность 
всем другим элементам полушарий, остающимся в то время 
более или менее свободными. Это приводит к важному за- 
ключению, что все двигательные элементы имеют между 
собой нечто общее в конструктивном или химическом от- 
ношении, или, вероятнее, и в том, и в другом, и потому от- 
носятся одинаково к производящей болезненные симптомы 
причине, отличаясь таким образом от других элементов 
коры: зрительных, слуховых и других» '. 

Это положение И. П. Павлова относительно двигатель- 
ных элементов целиком применимо к боковому амиотрофи- 
ческому склерозу. Преимущественное поражение всего 
корково-мускулярного пути объясняется тем, что его кле- 
точные группы и проводники имеют сходство как В кон- 
структивном, так и в химическом отношении и одинаково 
реагируют на тот вредный агент, который внедряется 
в нервную систему. 

Н. В. Коновалов, исходя из идей И. П. Павлова, вы- 
сказал ряд сушественных положений в отношении дет- 
ского полиомиелита. На основании имеющихся клинических, 
экспериментальных и гистопатологических данных он оп- 
ределил, что при полиомиелите прежде всего страдают 
крупные двигательные клетки, богатые тигроидом и глико- 
геном: «Так как вирус полиомиелита размножается лишь 
в нервных клетках, то очевидно в клетках определенной 
не только морфологической и функциональной, но и хи- 

мической структуры он находит наиболее благоприятные 
условия для своей жизнедеятельности. Из этой закономер- 
ности можно сделать и другой вывод: При полиомиелите 
преимущественно поражаются нервные клетки с определен- 
ной направленностью обмена, все стороны которого могут 


быть обеспечены деятельностью целого организма». к 
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система и больше всего клетки передних рогов, крупные 
клетки ядер черепномозговых нервов и передних централь- 
ных извилин, а также пирамидные пучки. Эти клеточные 
группы и пирамидные пучки обладают общностью морфо- 
логической, функциональной и химической структуры 
и представляют наиболее благоприятную среду для раз- 
вития инфекционного возбудителя при этом заболевании. 
Именно с этой точки зрения надо понимать преимущест- 
венное, так называемое «системное», поражение всего кор- 
тико-мускулярного пути. 

Ни экзогенные, ни эндогенные интоксикации, ни общие 
инфекции (сифилис, ревматизм, малярия) не могут вы- 
звать подобное типичное поражение нервной системы. 
Такое тяжелое заболевание нервной системы, как при бо- 
ковом амиотрофическом склерозе, может быть вызвано ско- 
рее всего специальным невротропным вирусом, который 
широко поражает эктодермальные и мезодермальные эле- 
менты нервной системы. В пользу вирусной, инфекционной 
природы бокового амиотрофического склероза говорит 
следующее: 1) процесс начинается с определенного ограни- 
ченного участка нервной системы (пояснично-крестцового, 
шейно-грудного отделов спинного мозга или с продолго- 
ватого мозга; 2) быстрое и прогрессирующее развитие про- 
цесса; ни одно дегенеративное заболевание нервной системы 
не имеет такого быстрого развития и течения; 3) диффуз- 
ность поражения патологическим процессом и его распро- 
страненность по всей нервной системе; 4) распространен- 
ные периваскулярные лимфоидные инфильтраты, проли- 
ферации периваскулярной олигодендроглии также говорят 
за инфекционный воспалительный характер процесса. 

Инфекционно-вирусная природа детского полиомиелита 
теперь уже установлена. При экспериментальном введе- 
нии вируса обезьянам первые патологические изменения 
в нервной системе проявляются в поражении нервных кле- 
ток. При`внемозговом заражении обезьян до появления 
первых признаков заболевания вирус обнаруживается 
в спинном и головном мозгу. 

По аналогии с полиомиелитом при боковом амиотрофи- 
ческом склерозе первые клинические признаки указывают 
на поражение паренхимы нервной системы, что подтвер- 
ждают гистологические изменения в ней, Отношения макро- 
организма и вируса во все периоды процесса происходят 
в самой нервной паренхиме, 
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Локализация и степень выраженности 
воспалительных изменений в центральной 
№ | Фамилия Формы боко- |Длительность 60- Длительность нервной системе 
[п| больного г 70 РО фического, лезни В нной | ПРОДОЛ. | варолиев полу- 
п/п| бо склероза явлений А товатьй От ножка| шария 
1| Кук. 49 лет| Пояснично- |8 лет 2 года ЗЕЕ НЕ Не. ы Е 
крестцовая 
2| Ишк. | 53 года То же 2 года 5% мес. |ЧЕ-Е-+-Н-Е- а ие 
3| Андр. 41 год »» 8 мес 5 у АЕ-Е-Н |-Е-Е-Е-Н + че -} 
4| Блат. | 40 лет | Шейно-груд- | 3 года 11 мес. 1 год НЕ = -- ет -- 
ная 

5 Сав. | 62 года То же 4 >» 1 год 6 мес. -Е- + я -- 
6 Ласк. 28 лет $1 о У 9 мес! » бэ» ЕЕ Е м Е 
7| Тим. 41 год » У» 5 лет 1%’ > | РЕН +++ НЕЕ + 
8| Кузн. 45 лет »» 4 года ох не ее т Не - 
9| Каш. | 54 года в. 4 » 6' мес. 11» 6 мес. Е Е че —- ы 
10 Дем. 45 лет » э» Зах 5» О 9 —--- а 4 т м 
И | Булг.. | 58,7» $ э У тод.7 .% ЗУ + нее пы -- и 
19 № Туре 61 год | Бульбарная №» То» 1 год 7% » --- ей | | 
13 | Матв. | 56 лет » ро их | 2 » ГЕ ЕЕ ++ НЕЕ ЕЕ 
14 | Усач. | 44 года » 9% мес. 9и » ит ив р ты РР 
15 | Фок. 65 лет » 1 год 5% » 1 год 5% » ме в т зы. й 
16 | Звон. | 64 года » 2 года 3 мес. | 2 года 3 » а Ч ЗВ о 
































Такую аналогию © полиомиелитом мы приводим, чтобы 
лишний раз подчеркнуть возможное значение вирусной 
инфекции для возникновения бокового амиотрофического 
склероза. 

Данная работа была полностью закончена, когда по- 
явилась в журнале статья Н. В. Коновалова (1953), в ко- 
торой он описывает случай этого заболевания, исследован- 
ный патологоанатомически и вирусологически. Электрон- 
ная микроскопия препаратов из продолговатого мозга об- 
наружила в осадке обработанного материала частицы, 
напоминающие вирусные тельца. Эти данные о наличии 
вирусных телец при боковом амиотрофическом склерозе 
описываются впервые в мировой литературе. Хотя на ос- 
новании одного наблюдения нельзя делать окончательные 
выводы, все же оно’ показывает, что наши представления 
о вирусной этиологии бокового амиотрофического скле- 
роза, полученные путем микроскопического исследования 
16 случаев, вероятнее всего правильны. 

В табл. 2 приводятся данные о локализации и степени 
выраженности воспалительных изменений в центральной 
нервной системе при боковом амиотрофическом склерозе. 

Данные табл. 2 показывают следующее. 

1. Во всех 16 случаях имеют место сосудисто-инфильтра- 
тивные реакции, а в 5 случаях (в трети всего материала) 
они особенно интенсивны. 

2. Пять случаев с резко выраженными воспалительными 
рэакциями относятся к различным формам бокового амио- 
трофического склероза: 2 случая к пояснично-крестцовой, 
2 — к шейно-грудной и один — к бульбарной форме. 

3. Наибольшая продолжительность течения заболева- 
ния с резко выраженными воспалительными явлениями — 
5 лет, наименьшая — 8 месяцев. Продолжительность буль- 
барных явлений в этой группе — от 5 до 20 месяцев. 

4. Среди 5 случаев бульбарной формы только один про- 
текал с резко выраженной воспалительной реакцией. 

5. Большая группа случаев протекала быстро с умерен- 
но или слабо выраженными воспалительными изменени- 
ями. 

6. Максимально выраженные воспалительные инфильт- 
раты локализуются в верхнем шейном отделе спинного 
мозга, продолговатом мозгу и варолиевом мосту. 

7. Прямой зависимости между возрастом больных и сте- 


пенью выраженности воспалительных реакций не наблю- 
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р, дается (больные были в возрасте 28 лет, 41 года, 53 лет, 
к 56 лет). : 
“ЧО Обычно против инфекционной теории происхождения 
Е бокового амиотрофического склероза выдвигают два основ- 
м 16. ных возражения: системность заболевания и отсутствие 
, В. четких воспалительных изменений. 
“Цован. Полученные нами данные показывают, что оба эти возра- 
“Трон. жения не состоятельны. Воспалительные изменения не 
Та 06. только постоянно обнаруживаются при боковом амиотрофи- 
и ТИЦЫ ческом склерозе, но в трети случаев выражены очень ин- 
личи тенсивно. 
Клеровь Обычными путями распространения инфекции по нерв- 
| Нас. ной системе являются кровеносные сосуды, лимфатические 
ЛЬНЫе пути и спинномозговая жидкость. Л. О. Смирнов (1996) 
ления считал, что здесь надо иметь в виду также субпиальные 
М. и межтканевые щели. 
Проникновение и распространение инфекции в нервную 
м систему током крови мало вероятно, так как это дало бы 
в картине заболевания еще более распространенные из- 
степени менения и острые явления, чего при боковом амиотрофи- 
зальнои ческом склерозе на наблюдается. Наиболее вероятным яв- 
‹лерозе. ляется предположение о лимфогенном распространении ин- 
фекции, При этом нужно принимать во внимание все лим- 
ильтра фатические пути, имеющиеся в мозгу, — периваскулярные 
ориала) пространства, адвентициальные влагалища и перицеллю- 
лярные щели. 
ПЫНЫМИ Движение вредного агента от периферии к центру про- 
о 2" исходит по периневральным щелям и нервным провод- 
ово» никам периферических нервов и корешков. Вполне допу- 
ли стимо, что основными путями продвижения инфекции яв- 
ме. ева ляются именно нервные проводники. В этом нас убеждает 
або“. начало заболевания при боковом амиотрофическом скле- 
НМ розе, слабость в той или иной конечности, нередко даже в од- 
ть 6 ном пальце или нарушение только речи или глотания. Та- 
я0еВ" 0’ кое начало заболевания с определенного, ограниченного 
РИ № участка объясняется тем, что вирус продвигается именно 
од и. по нервным проводникам. 
ди вре". В зависимости от места проникновения инфекции и пер- 
67 ней вичной фиксации в том или ином отделе спинного или про- 
уу ь долговатого мозга возникает та или иная форма бокового 
я амиотрофического склероза. 
о Инфекция в дальнейшем распространяется на всю 
с нервную систему. 
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Входными воротами для инфекции при боковом амио- 
трофическом склерозе являются, по-видимому, носоглотка 
и кишечник, а также кожа. Мы предполагаем, что для буль- 
барной и шейно-грудной формы входными воротами служит 
носоглотка, для пояснично-крестцовой — кишечник. Ин- 
фекция из этих мест, вероятнее всего, попадает в продол- 
говатый мозг и шейное или поясничное утолщение и в даль- 
нейшем распространяется по всей нервной системе. Если 
вирус, как мы предполагаем, попадает в пояснично-крест- 
цовый отдел спинного мозга, где обнаруживаются макси- 
мальные изменения со стороны клеточных образований 
и проводящих путей, то дальнейшее распространение при- 
нимает восходящий характер; при первичной локализации 
инфекционного начала в шейно-грудном отделе спинного 
мозга или в продолговатом мозгу процесс принимает нис- 
ходящий и восходящий характер. 

Возникает вопрос: можно ли связать наиболее тяжелые 
изменения в центральной нервной системе при боковом 
амиотрофическом склерозе с входными воротами инфекции? 

Дать ответ на этот вопрос категорически и положи- 
тельно довольно трудно, однако можно допустить, что ло- 
кализация наиболее тяжелых изменений в центральной 
нервной системе соответствует месту внедрения вируса. 
Это тем более вероятно, что мы постоянно находили наиболь® 
шие изменения клеточных образований и проводящих путей 
на том уровне спинного мозга или в продолговатом мозгу, 
куда, по нашему мнению, проникал вирус. Подобную воз- 
можность допускает Н. В. Коновалов в отношении детского 
полиомиелита. 

Первичная фиксация вирусной инфекции при боковом 
амиотрофическом склерозе в эпидуральном пространстве, 
как это утверждает М. С. Маргулис, мало вероятна, ибо 
в этом участке и в периферических отрезках нервной си- 
стемы изменений значительно меньше, чем в спинном мозгу 
и во всей центральной нервной системе. Только при пер- 
вичной фиксации вирусной инфекции в спинном мозгу 
можно объяснить такие грубые изменения в нем. 

ГМ. С. Маргулис относил боковой амиотрофический 
склероз к демиелинизирующим заболеваниям нервной 
системы, исходя из якобы тождественных патоморфологи- 
ческих изменений при боковом амиотрофическом склерозе, 
остром энцефаломиелите и рассеянном склерозе. Однако 
подобное утверждение не убедительно, ибо в основе пато- 
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ 


Подробное микроскопическое изучение 16 случаев бо- 
кового амиотрофического склероза, из которых 9 случаев 
подвергались сериальному исследованию, позволило нам 
установить ряд новых важных фактов. 

Нами было установлено, что гистопатологические из- 
менения в центральной нервной системе при боковом амио- 
трофическом склерозе отличаются значительным распро- 
странением и захватывают эктодермальные и мезодермаль- 
ные образования. 

Старые представления о поражении лишь определенных 
отделов нервной системы не подтвердились новым факти- 
ческим материалом. 

Патоморфологические изменения в коре больших полу- 
шарий касаются не только двигательной области, но и 
всех остальных ее отделов. В области подкорковых обра- 
зований изменениям, хотя и нерезким, подверглись клет- 
ки бледных ядер, скорлупы и зрительных бугров. 

Принято считать, что мозжечок при боковом амиотро- 
фическом склерозе остается интактным. Однако наши ис- 
следования показали, что изменениям подвергаются как 
зернистый слой, так в особенности клетки Пуркинье и зуб- 
чатых ядер. 

В мозговом стволе поражаются почти все серые образо- 
вания. Значительные изменения обнаружены в ядрах 
черепномозговых нервов, особенно УП, [Х, Х, ХГ,ХИ пар; 
меньше страдают клетки голубых и красных ядер, черного 
вещества, олив и ядер задних столбов. 

Патоморфологические изменения многих `перечислен- 
ных образований часто не получают клинического выра- 
жения потому, что в них остается достаточное количество 
нормальных элементов, компенсирующих функцию по- 
гибших. 

Особенно грубым изменениям подвергаются клетки 
т # рогов спинного мозга; их гибнет так много, что 
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передние рога оказываются «пустыми». Хроническим из- 
менениям подвергаются клетки боковых роговхи_ столбов 
Кларка. Наряду с атрофией, сморщиванием клеток Клар- 
ка встречаются нередко и клетки Ниссля с тяжелыми из- 
менениями. Значительные изменения наблюдаются в клет- 
ках симпатических и межпозвоночных узлов. Характер 
изменений ганглиозных клеток, как правило, хронический, т 
атрофически-дегенеративный. 

Различные стадии изменений ганглиозных клеток видны 
во многих отделах центральной нервной системы, но осо- 
бенно отчетливо в передних рогах спинного мозга, двига- 
тельных ядрах мозгового ствола и в двигательной области 
мозговой коры. 

Исходом этого патологического процесса является по- 
степенная гибель клеток и массовое их выпадение в опре- г 
деленных отделах нервной системы. 

Резкие изменения наблюдаются не только в сером, но 
и в белом веществе. Пирамидные пучки перерождаются 
всюду от двигательной области коры больших полушарий 
до нижних отделов спинного мозга. Наиболее выраженное 
перерождение наблюдается в спинном мозгу и нижних от- 
делах мозгового ствола. В спинном мозгу, как правило, 
страдает весь передне-боковой отрезок с максимальным пере- 
рождением пирамидных пучков. Часто имеет место пора- 
жение задних столбов, грубое же перерождение их встре- 
чается в отдельных случаях. Резко поражаются волокна 
в передних рогах и передних корешках, менее интенсивно — 
волокна передней белой спайки и задних корешков. 

В мозговом стволе, кроме пирамидных пучков, подвер- 
гаются перерождению волокна веревчатых тел, средних и 
верхних мозжечковых ножек, медиальной и боковой петли. 

Во внутренней сумке перерождается не только заднее 
бедро, но часто и ее колено, а иногда и вся сумка. В отдель- 
ных случаях поражаются волокна наружной и самой на- 
ружной сумки. В подкорковем белом веществе всех от- 
делов коры полушарий встречается гибель нервной ткани, 
образуются крупные пустоты, сливающиеся в большие очаги \ 
на значительном протяжении. Поражение радиарных во- ‹ 
локон превалирует над изменениями тангенциальных. 

Характер изменений волокон белого вещества всюду 
одинаков. В нервных волокнах наблюдается уток 

неравномерное их вздутие, распад миелина и гибель не 
только миелиновой оболочки, но и осевых цилиндров. 
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Большинство исследователей отрицает наличие сосу- 
дисто-воспалительных изменений в центральной нервной 
системе при боковом амиотрофическом склерозе. Наши ис- 
следования показали, что сосудисто-инфильтративные 
реакции имеют место в каждом случае бокового амиотрофи- 
ческого склероза, но в трети случаев они особенно интен- 
сивны. В этих случаях наблюдается инфильтрация лим- 
фоидными элементами не только адвентициальных прост- 
ранств, но и сосудистых стенок. Вокругсосудистые лифмо- 
идные инфильтраты обычно находятся в области передних 
рогов и боковых столбов в спинном мозгу, пирамид, олив, 
ядер клиновидных пучков в продолговатом мозгу и осно- 
вания и покрышки нижней трети варолиева моста. 

Кроме того, в каждом случае имеет место полнокровие 
сосудов, их разрастание и кровоизлияние. Последнее бы- 
вает не только свежим, но и старым, о чем говорит наличие 
гемосидерина в адвентициальном пространстве сосудов 
спинного мозга. 

При боковом амиотрофическом склерозе постоянно на- 
блюдается пролиферация микроглии, особенно ее палочко- 
видных форм, в сером веществе коры больших полушарий, 
а также астроцитов в подкорковом белом веществе. В по- 
следнем имеет место и пролиферация периваскулярной оли- 
годендроглии, особенно там, где мало лимфоидных инфильт- 
ратов. Реакция микроглии в мозговом стволе и спинном 
мозгу выражена слабо. 

В 8 случаях нами исследованы периферические нервы, 
скелетные мышцы, внутренние органы и железы внутренней 
секреции. 

В периферических нервах наблюдается гибель миели- 
новых оболочек и осевых цилиндров, пролиферация шван- 
новских и соединительнотканных элементов. 

В наиболее атрофированных мышцах (мышцы языка 
и мелкие мышцы кистей) исчезает поперечная полосатость. 

„Изменения во внутренних органах и железах внутрен- 
ней секреции оказались нерезкими и не являются причиной 
дегенерации тех или иных проводящих систем. 

Клиническое, а в дальнейшем и гистопатологическое 
изучение наблюдавшихся нами случаев позволило выде- 
лить три формы бокового амиотрофического склероза — 
пояснично-крестцовую, шейно-грудную и бульбарную. 

При пояснично-крестцовой форме (3 случая) макси- 
мальные изменения обнаруживаются в поясничных и крест- 
194 













































> ы 
>. к 
= Е 
= << 
--1 
= 
к 
м -1 
>“ =, 


— 
= 
> 


10 
иолив зирУСНЫХ 


АС Юж 
мы бокового 
редетавление 

о классических 
пробе не менее ве 
пагаем назвать 6 
Чарко-Кожевни 











=— 


= 














цовых сегментах, при шейно-грудной форме (8 случаев) — 
в шейных и верхних грудных сегментах, при бульбарной 
(5 случаев) — в продолговатом мозгу. 

Результаты наших многолетних исследований показы- 
вают, что боковой амиотрофический склероз— не системное 
заболевание. В настоящее время его надо рассматривать 
как экзогенное, инфекционное, вероятно, вирусное забо- 
левание нервной системы. 

Инфекционная теория происхождения бокового амиотро- 
фического склероза является наиболее прогрессивной и един- 
ственно перспективной. 

Специальных методов лечения больных боковым амио- 
трофическим склерозом не существует. Задача состоит в том, 
чтобы, исходя из инфекционной природы происхождения 
этого заболевания, начать поиски новых действенных ме- 
тодов лечения. Особенно важны поиски антибиотиков 
против вирусных нейроинфекций. 

А. Я. Кожевников внес огромный вклад в изучение про- 
блемы бокового амиотрофического склероза; целостное 
представление об этом заболевании получили только после 
его классических исследований. Его заслуга в этом во- 
просе не менее велика, чем заслуга Шарко, поэтому мы пред- 
лагаем назвать боковой амиотрофический склероз болезнью 
Шарко-Кожевникова. 
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